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Resumo

Introdugdo: A Sindrome de Klippel Trenaunay (SKT) ¢ uma patologia vascular rara que engloba trés
caracteristicas principais como mas formacdes capilares, venosas e hipertrofia de tecidos moles, com
diagnostico clinico e sem tratamento, apenas corre¢cao das consequentes lesdes. A gestacdo unica em
pacientes portadoras dessa sindrome € pouco relatada sem casos relatados de gestagao gemelar até o
momento. Objetivo: Este artigo visa mostrar as complicagdes de uma paciente com gestacdo gemelar
portadora da Sindrome de Klippel Trenaunay, associada a um tumor ovariano encontrado durante
acompanhamento pré-natal no Hospital Universitario Sdo Francisco, Braganga Paulista-SP. Relato
do caso: Trata-se de uma paciente jovem, portadora da sindrome vascular rara Klippel Trenaunay,
que chega ao servico de pronto socorro com uma gestacdo de 34 semanas, gemelar e com o
diagnostico de pielonefrite. Na internagdo para tratamento clinico, houve a descoberta de tumor
ovariano que deslocava o utero gravidico e a mesma evolui com piora clinica decorrente a patologia
de base associada a gravidez e ao achado de exame, sendo indicado parto precoce. Apresenta, no pos
parto, tromboembolismo pulmonar, tratado com sucesso € encaminhada ao setor da oncologia apos
diagnostico anatomopatologico de adenocarcinoma seroso de ovario. Conclusao: Este relato contribui
para o manejo de pacientes portadoras dessa sindrome rara, para garantir melhores desfechos e

preparagao de uma equipe multidisciplinar, para uma melhor sobrevida materna e fetal.
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Introducio

A Sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) foi descrita pela primeira vez pelos médicos
franceses Maurice Klippel e Paul Trénaunay em 1900. Sua fisiopatogenia ainda nao € completamente
conhecida. Ocorre uma mutagdo no gene VG5Q com translocacao 5q e 11qg. Sua incidéncia estimada
¢ de 1/27.500 nascimentos (CHAGAS et al., 2017).

A SKT consiste principalmente em uma triade de anormalidades, que incluem malformagdes
capilares (comumente nevus cutaneos/ hemangiomas), malformacdes venosas (em 98%ados casos) ou
veias varicosas (70-90%), hipertrofia ossea e de tecidos moles (50-94%). Para o diagnostico,
necessita-se de dois desses trés sinais, sendo que aproximadamente 67% dos casos apresentam todos
os achados da triade (MENDEZ et al., 2016).

E mais comum uma extremidade ser afetada, em sua maioria 0 membro inferior. Os
hemangiomas subcutaneos ocorrem em 21% dos casos e também podem acometer musculos, 0ssos,
parede abdominal, 6rgdos vicerais como bexiga, bago, figado, utero, e no geral apresentam
sangramentos (GUPTA et al.; 2014).

A gestacdo em portadoras da SKT deve ser discutida com cautela devido a possibilidade de
evoluir com complicagdes e piora clinica da doenca, e assim, prejudicar bem estar materno e/ou fetal.
O primeiro caso descrito foi em 1989 e desde entdo, menos de 30 casos foram relatados, todos com
gestagdo unica (HIDALDO et al.; 2014).

A gravidez cursa com o aumento da progesterona, do volume sanguineo e do peso, o que leva
frequentemente a piora das malformagdes capilares e congestao. Essas malformagdes vasculares sao
associadas a tromboflebite, celulite, linfedema, tlcera de estase e dor (KEMFANG et al.; 2013).

Como método de suporte para a condugao do caso ¢ recomendada, além dos exames basicos
da triagem do pré-natal, a realizacao de ressonancia magnética para tragar, individualmente, a conduta
como a via de parto e o tipo de anestesia (presenca de vascularizagdo em parede abdominal,
malformagdes vasculares, formacdes de hematomas espinhais e lesdo neuroldgica). Nao ha um
protocolo especifico para a condugdo de cada caso, e esta deve ser individualizada para preservar o

melhor bem estar materno e fetal (KEMFANG et al.; 2013).
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Hé casos cujas gestantes apresentaram sérias complicagdes na evolugdo obstétrica, como
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hemorragia durante a gestacdo e intraoperatdria, coagulacdo intravascular disseminada e embolias
pulmonares proveniente do retorno venoso inadequado, agravado pela gestagdo (GUNDONGAN et
al.; 2010).

Na maior parte dos casos relatados, as gestagdes evoluiram com recém-nascidos a termo e
sem maiores complicagdes. A via de parto ¢ individualizada para cada caso decorrentes das
intercorréncias de cada gestagao, tdo quanto a necessidade de anticoagulacao.

O proposito desse estudo € relatar um caso de uma paciente com gestacao gemelar portadora
da Sindrome de Klippel Trenaunay no Hospital Sao Francisco na Providéncia de Deus, em Braganca

Paulista (SP), em janeiro de 2018.

Objetivo
Relatar um caso raro sobre paciente com gestacdo gemelar associada a Sindrome de Klippel
Trenaunay durante o periodo de internagdo, parto e puepério no Hospital Universitario Sao Francisco

e o estudo da patologia com suas manifestacdes durante a gestacao.

Método

Trata-se de um relato de caso de natureza observacional, retrospectivo e descritivo. A pesquisa
foi realizada mediante a analise do prontuario da paciente, atendida no Hospital Universitario Sao
Francisco na Providéncia de Deus (HUSF), localizado em Braganga Paulista - SP. A paciente assinou
o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido autorizando o relato de seu caso. Nao foi divulgada
nenhuma informagao que pudesse identificar a paciente.

Este projeto foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa da Universidade Sdo Francisco
(USF), em Braganga Paulista - SP, e aprovado por atender as diretrizes previstas na Resolucao
466/2012 do Conselho Nacional de Satde, que aborda os aspectos legais e éticos relacionados as

pesquisas envolvendo seres humanos (CAAE: 92864728.2.0000.5514).
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Relato do Caso

M.M.P, 17 anos, primigesta com gestagdo gemelar dicorionica diamnidtica, foi atendida no
pronto- atendimento do Hospital Universitario Sdo Francisco de Braganca Paulista (SP), em janeiro
de 2018, devido a um quadro de pielonefrite. Paciente portadora da Sindrome de Klippel Trenaunay,
diagnosticada na infancia, com hemangioma importante em abdome (Fig.1) ¢ em acompanhamento

no pré-natal de alto risco.

Fig. 1 Hemangioma em flanco direito

Na internacao foi realizado tratamento da infec¢dao, medidas profildticas para a sindrome
vascular e corticoterapia. Ao ser realizado ultrassom obstétrico, rins e vias urindrias, foi constatado
imagem de grande volume (3900 cm?) (Fig. 2), deslocando-se do rim esquerdo e o utero gravidico
para direita. Ao realizar ressonancia magnética de abdome e pelve, evidenciou uma possivel lesao

ovariana a esquerda (Fig. 3-4).
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Fig. 3 Utero com gravidez gemelar e massa ovariana, em secgdo transversal de MRI
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Fig. 4 Utero com gravidez gemelar e massa ovariana, em secgdo sagital de MRI

A paciente durante a internagdo apresentou piora clinica com aumento de edema em membros
inferiores e vulvares (Fig. 5-6) e dificuldade de deambulagao. Devido a queda do hematdcerito foi

necessario transfusdo de hemacias.

Fig. 5 Edema em membro inferior direito
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Fig. 6 Edema vulvar

A cesarea foi agendada com 32 semanas de gestacao, cirurgia feita em conjunto com a equipe
da cirurgia oncologica, na qual se realizou a salpingooforectomia a esquerda e salpingectomia a
direita. Procedimento sem intercorréncias € encaminhado pega cirurgica ao anatomopatolédgico.
Ambos recém-nascidos foram encaminhados a unidade de terapia intensiva neonatal devido a baixo
peso e prematuridade.

No segundo dia pds-operatdrio, paciente evoluiu com tromboembolismo pulmonar bilateral,
sendo necessaria anticoagulacao terapéutica com enoxaparina e posteriormente com varfarina, com
alta hospitalar ap6s melhora clinica. Ambos recém- nascidos seguiram com boa evolugdo e alta
hospitalar apds ganho de peso adequado.

A paciente seguiu com acompanhamento oncoldgico devid anatomopatologico de pega
cirtrgica (Fig. 7) ter evidenciado cistoadenocarcinoma ovariano seroso, microinvasivo de alto grau

de estadiamento patologico T1aNxMx.
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Fig. 7 Tumor ovariano esquerdo

Discussao

A sindrome de Klippel Trenaunay associada a gestagdo ¢ um evento pouco descrito na
literatura, por isso ha dificuldades no manejo das pacientes. Nao ha relatos anteriores de gestacao
gemelar associada a ma formagado vascular. Nao existem tratamentos clinicos ou cirurgicos de cura
da doenga, a apenas intervengdes para amenizar os sinais e sintomas, como o laser, que pode reduzir
os hemangiomas (principalmente se forem realizados em estagios precoces); meias elasticas
compressivas (auxiliam no aumento do retorno venoso € melhoram a insuficiéncia venosa); uso de
aparelhos ortopédicos (minimizam deformidades em membros inferiores) e em casos mais raros €
graves a escleroterapia (utilizada no tratamento de varizes profundas) (LEON et al.; 2010).

Hé muito tempo a KTS foi associada com a Sindrome de Parkes Weber (SPW) devido sinais
clinicos semelhantes, principalmente pela presenca das fistulas arteriovenosas (SUNG et al.; 2015).
No caso relatado ndo ha dados clinicos que explique a exclusao da SPW, somente as manifestagcdes
mais comuns da Sindrome de Klippel Trenaunay como hemangioma, hipertrofia tissular e varizes.

A paciente em questdo apresentava, desde o nascimento, hemangioma cavernoso em flanco

direito associado ao aumento de tecidos moles em regido inguinal homolateral. Foi encaminhada a

um servico de referéncia especializado em doengas vasculares aos dois anos e retornou em hospital
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de origem aos nove anos, ja diagnosticada, para acompanhar tratamento. Foi realizado, quando
crianga, trés sessoes de laser, sem eficacia na diminui¢do do hemangioma, e orientado o uso de meia
elastica compressiva para redu¢do do edema em membro inferior direito (local mais acometido da
doenca, em geral). Durante gestagao houve a piora do edema na perna direita € comegou a apresentar
outros sintomas, como sangramentos, o que pode ser justificado devido ao fato que o periodo
gestacional piora a congestdo e aumenta o volume sanguineo (MENDEZ et al.; 2016).

O caso relatado evoluiu com piora clinica da paciente devido ao edema vulvar, linfedema,
dor em membros inferiores e dificuldade de deambulagdo por parte da propria patologia de base
associada ao estado gravidico em conjunto com o tumor ovariano de grande volume, aumentando a
pressao abdominal. Assim, optou-se pela uso de corticoterapia para maturagao pulmonar dos fetos e
resolucao da gestagao de forma precoce.

A paciente em questdo evoluiu com tromboembolismo pulmonar, sendo esta uma complicagao
esperada pelo fato do estado de hipercoagubilidade associada ao estado pré e pos-gravidico e o
processo neoplasico em que a paciente se encontrava, com a resolucdo completa do quadro
tromboembodlico quando tratada com anticoagulantes. Por isso faz se necessario anticoagulagdo
profilatica a partir do inicio da gestacao (KEMFANG et al.; 2013). Com o anatomopatoldgico da
peca cirurgica, foi possivel o melhor manejo para tratamento precoce. Apos a cirurgia, o paciente
permaneceu durante o ano em acompanhamento no servico de oncologia e foi realizado seis ciclos de
quimioterapia.

Ambas recém-nascidas tiveram desenvolvimento adequado para idade e pela condi¢dao de
prematuridade, sem intercorréncias clinicas.

O caso obteve uma resolucdo eficiente devido a uma investigagdo minuciosa e discussao

multidisciplinar para melhor sobrevida materna e fetal.

Conclusao

A sindrome descrita no caso ¢ uma patologia rara e a gravidez associada a mesma nao ¢
comum, principalmente sendo uma gestacdo gemelar. At¢ o momento ndo had casos incluindo
gestagdes multiplas na literatura, o que faz com que cada nova ocorréncia relacionada a esse tema
contribua para um melhor manejo e novas condutas positivas tanto no aspecto obstétrico, como

pediatrico, cirurgico (vascular) e oncoldgico. Nao ha na literatura associagao dessa sindrome com
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neoplasia, sendo um achado de exame, que auxilia na abordagem diferenciada nesses tipos de casos
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raros.
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