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Musculoskeletal manifestations in syndrome
Klippel-Trenaunay
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RESUMO

A sindrome de Klippel-Trenaunay é uma doenga congénita rara de etiologia ndo definida, caracte-
rizada pela presenca da triade: manchas vinho do porto, malformagdes venosas ou veias varicosas
e hipertrofia dssea e/ou tecidual. Acomete mais frequentemente os membros inferiores. O trata-
mento em geral é conservador, sendo as intervengGes limitadas ao tratamento das complicagoes.
Objetivo: Apresentar relato de caso de uma crianga com manifestacdes musculoesqueléticas da
sindrome avaliada por equipe multiprofissional, composta pelo servigo social, psicologia, fisiotera-
pia, terapia ocupacional, fonoaudiologia, enfermagem e médico fisiatra. Método: Apds avaliagdo
foi definido trabalhar consciéncia e corregdo da postura assim como a percepgao corporal, reali-
zacdo de atividade em ortostatismo, treino de equilibrio, dissociagdo de cinturas e trocas postu-
rais. Resultados: Paciente participou dos atendimentos multiprofissionais por dois meses, obteve
melhor estabilidade da marcha, passando a ter marcha independente na comunidade, com ve-
locidade maior e menor nimero de quedas. Conclusdo: Recebeu alta com objetivos atingidos e
pais sensibilizados quanto a importancia de manter o seguimento multiprofissional e seguir os
objetivos tragados em domicilio.

Palavras-chave: Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, Hipertrofia, Hemangioma, Sindactilia

ABSTRACT

Klippel-Trenaunay syndrome is a rare congenital disease with undefined etiology characterized by
the presence of the triad: port wine stains, venous malformations or varicose veins, and bone and/
or tissue hypertrophy. It affects the lower limbs more commonly. Treatment is generally conserva-
tive, with interventions limited to the treatment of complications. Objective: To present a case
report of a child with musculoskeletal manifestations of the syndrome evaluated by a multiprofes-
sional team, composed of social work, psychology, physiotherapy, occupational therapy, phono-
audiology, nursing and a physiatrist. Methods: After evaluation, it was decided that awareness
and correction of posture as well as body perception, performance of orthostatic activity, balance
training, dissociation of waists, and postural changes would be approached by the multiprofes-
sional team. Results: The patient received multiprofessional care for two months, obtained better
gait stability, and had independent gait in the community, with higher speed and lower number of
falls. Conclusion: She was discharged after achieving the goals and after her parents were sensi-
tized regarding the importance of maintaining the multiprofessional follow up and follow the goals
set for homecare.
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INTRODUCAO

A sindrome de Klippel-Trenaunay é carac-
terizada pela presenga de malformagdes capi-
lares associadas a malformagbes venosas ou
veias varicosas e hipertrofia dssea ou tecidual.
Ocorre de forma esporadica, embora alguns
casos familiares tenham sido relatados. E mais
frequente o acometimento da extremidade in-
ferior do corpo, mas o tronco ou face podem
ser afetados.!

Na maioria dos casos tanto os heman-
giomas como as veias varicosas podem estar
presentes ao nascimento, e geralmente ficam
mais proeminentes até a adolescéncia.? Alte-
ragdes linfaticas sdo observadas em 70% dos
pacientes. As anormalidades venosas carac-
terizam-se por: agenesia, hipoplasia, atresia,
incompeténcia valvular e oclusdo do sistema
venoso profundo secundaria a fibrose.? Entre
as manifestagdes do sistema musculoesque-
|ético, descritas na literatura ortopédica, sdo
referidos: a displasia do desenvolvimento
do quadril, a sindactilia, a macrodactilia,® a
polidactilia,® o pé metatarso varo, o pé torto
congénito o equino-cavo-varo, a anisome-
lia, a escoliose e as deformidades angulares
de membro inferiores.A hipertrofia pode ser
secundaria a um acometimento ésseo como
a discrepancia ou aumento de partes moles
comprometendo a circunmetria do membro.
O diagndstico é essencialmente clinico.® Ndo
existe nenhum tratamento curativo, e os obje-
tivos terapéuticos sdo destinados a melhorar
os sintomas do paciente.

RELATO DO CASO

MREF, sexo feminino, um ano e meio, bran-
ca, veio encaminhada para o Instituto de Me-
dicina Fisica e Reabilitagdo — IMREA HCFMUSP,
pelo Ambulatério de Dor e Cuidados Paliativos
do Hospital Itaci com o diagnéstico de Sindro-
me de Klippel-Trenaunay, apresentando difi-
culdade de se manter na posig¢do ortostatica e
ndo deambular sem apoio.

Paciente nascida com 34 semanas de
gestacdo, peso de 1720g, 40 cm de estatura
e 26,5 cm de perimetro cefalico, Apgar 7 no
primeiro minuto, 8 no quinto minuto. Desde
0 nascimento estava presentes as manchas vi-
nhosa, ectasia venosa e hipertrofia de partes
moles nos membros inferiores. Apresentou
o desenvolvimento neuropsicomotor adqui-
rindo controle cervical aos quatro meses, o
sentar sem apoio aos seis meses, o engatinhar
com sete meses e ficou em pé com apoio aos
oito meses e por fim andou apoiada aos doze
meses. Antecedentes pessoais de infeccdo
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do trato urindrio de repetigdo, mais de qua-
tro episddios desde o nascimento. No exame
fisico paciente usava meias com solado anti-
derrapante e membros inferiores enfaixados
pela fragilidade venosa cutdnea e risco de
sangramentos. A inspecdo foi observada a
presen¢a de mancha vinhosa estendendo-se
em ambos os membros inferiores, associada a
aumento importante de volume do membro,
além da presenca de ectasia venosa (Figura 1)
e discrepancia de membros inferiores associa-
da a sindactilia do 22 e 32 dedos a esquerda
e 29,392,492 592 dedos a direita. (Figuras 2 e 3).
Sem alteragdo de amplitude de movimento
nos membros inferiores, forga preservada. Na
avaliagdo dinamica da marcha apresentou ro-
tacdo externa do membro inferior esquerdo,
base alargada, valgo de tornozelos bilaterais,
tendéncia a utilizar apoio manual nos objetos

e pessoas ao redor. Apresentava ainda dese-
quilibrio e propensdo a queda com o aumento
da velocidade.

Paciente foi avaliada por equipe multipro-
fissional, composta pelo Servigo Social, Psico-
logia, Fisioterapia, Terapia Ocupacional, Fo-
noaudiologia, Enfermagem e Médico fisiatra.
Apés avaliagdo foi definido trabalhar conscién-
cia e corregdo da postura assim como a per-
cepgdo corporal, realizagdo de atividade em
ortostatismo, treino de equilibrio, dissociagdo
de cinturas e trocas posturais. Estimular a di-
visdo de tarefa, protegdo articular e conserva-
¢do de energia. Treinar as atividades de vida
diaria para ganho de independéncia. Orientar
postura ergondmica sentada, usar mesa e ca-
deira infantil e apoio de pé. Incentivar o grafis-
mo; pingas, coordenagdo motora fina e global
além das atividades cognitivas envolvendo

Figura 1. Mancha vinhosa, ectasia venosa e hipertrofia dos membros inferiores.

Figura 2. Assimetria de membro inferior direito em relagdo ao esquerdo, com alongamento de todos os 0ssos a

esquerda em relagdo a direita.
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Figura 3. Sindactilia do 22 e 32 dedos a esquerda, e 292,32, 42,52 a direita.

atengdo, raciocinio e planejamento. Recebe-
ram orientagdes quanto aos cuidados cuta-
neos e prevengdes de lesGes de pele. Os pais
ouviram quanto a importancia da inclusdo
escolar. Paciente participou dos atendimentos
multiprofissionais por dois meses, obteve me-
Ihor estabilidade da marcha, passando a ter
marcha independente na comunidade, com
velocidade maior e menor nimero de quedas.
Recebeu alta com objetivos atingidos e pais
sensibilizados quanto a importancia de man-
ter o seguimento multiprofissional e seguir os
objetivos tragados em domicilio.

DISCUSSAO

Em 1900, os médicos franceses Klippel e
Trenaunay descreveram esta sindrome, na
qual, os membros inferiores sdo os mais aco-
metidos (90%) e o acometimento unilateral o
mais frequente (85%). Neste relato de caso
a paciente apresenta comprometimento de
membros inferiores bilateral, e ainda uma

discrepancia nos membros, definida como as-
simetria anormal (5% de diferenga), seja em
comprimento ou em circunferéncia, também
podendo ser chamada de hemi-hipertrofia ou
hemi-hipotrofia. Deve-se, ao examinar, pro-
curar malformagOes vasculares associadas a
malformagdes dos dedos ou macrodactilia, as
quais normalmente estdo associadas a con-
di¢gdes de aumento do crescimento. Muscu-
latura hipotrofiada, alteragGes neuroldgicas,
retardo mental ou anormalidades de movi-
mentos podem estar associadas ao hipocres-
cimento. Neste relato de caso a sindactilia es-
tava presente bilateralmente. Quanto a discre-
pancia dos membros inferiores, a epifisiodes e
da tibia sé 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.6
Alguns autores discutem a realizagdo de cirur-
gia para diminui¢do do pé visando utilizagdo
de calgados e amputagées para promover fun-
cionalidade e ou melhora da aparéncia.’
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Pela fragilidade vascular periférica ndo
foi indicado nesta paciente o uso de értese
visando melhora da estabilidade dos tornoze-
los na marcha. Como metas futuras ao desen-
volvimento e crescimento da crianga poderdo
ser realizadas o exame de podobarometria
computadorizada e confecgdo de calgado ade-
quado as necessidades. Esta sindrome é rara
e tém manifestagdes complexas, os pacientes
necessitam de atendimento multidisciplinar
qualificado. Os objetivos terapéuticos sdo des-
tinados a melhorar os sintomas do paciente,
prevenir deformidades associadas, estimular a
independéncia para as atividades de vida dia-
ria e promover qualidade de vida.
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