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RESUMO | As lesdes vasculares sao uma causa comum de hemor-
ragia gastrointestinal, podendo ocorrer isoladamente ou como parte
de uma sindrome ou distdrbio sistémico. Os autores descrevem o caso
clinico de uma paciente portadora da sindrome de Klippel-Trenaunay,
anomalia vascular congénita rara, de etiologia nao esclarecida, e que
se caracteriza pela triade clinica de hemangiomas cuténeos, varicosi-
dades e hipertrofia dos tecidos moles e ossos afectando geralmente
um unico membro. O envolvimento do tracto gastrointestinal é raro
sendo a hemorragia digestiva baixa o sintorna mais frequente resul-
tante do envolvimento do colon por malformacdes vasculares. A pro-
pésito do caso faz-se uma revisao da literatura no que respeita sobre-
tudo ao diagndstico e tratamento das complicacoes gastrointestinais.

Palavras-chave: Malformacoes vasculares; Hemorragia digestiva;
Sindrome Klippel-Trenaunay.

SUMMARY | Vascular anomalies are a common cause of gastroin-
testinal hemorrhage; they can occur separately or as part of a syndro-
me. The authors describe the clinical case of a patient with the Kli-
ppel-Trenaunay syndrome [SKT], a rare, congenital vascular anomaly,
of unknown etiology, characterized by the clinical triad of cutaneous
hemangiomas, varicosities and hypertrophy of soft tissue and bones,
usually affecting one extremity. Gastrointestinal involvement is rare;
digestive hemorrhage is the most frequent symptom, as a result of co-
lonic vascular malformations. The authors provide a literature review
concerning the most relevant aspects of diagnosis and treatment of
the gastrointestinal complications of this syndrome.
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INTRODUCAO

A formacao dos vasos sanguineos & um
processo fisioldgico vital para o normal
funcionamento dos tecidos’. As doencas
associadas a formacao patoldgica dos
vasos sanguineos compreendem lesdes
tumorais e nao tumorais. As anomalias
vasculares nao tumorais incluem telan-
giectasias, malformacoes capilares, ve-
nosas, arteriais e linfaticas, que podem
ser isoladas ou combinadas. Os autores
relatam o caso clinico referente a uma
paciente com uma sindrome congénita
rara, a Sindrome de Klippel-Trénaunay
(SKTJ, que cursa com anomalias vascula-
res multiplas que podem atingir o tracto
gastrointestinal. Caracteriza-se por uma
combinacdo de malformacoes capilares
e venosas atingindo sobretudo as extre-
midades, e com hipertrofia dssea e de te-
cidos moles causando sobrecrescimento
dos membros ou tecidos afectados®. As
alteracdes vasculares (hemangiomas,
varizes ou fistulas arteriovenosas) apare-
cem no tracto digestivo, sobretudo no rec-
to e colon distal, em 1-13% dos pacientes
atingidos com esta sindrome, sendo a
hemorragia digestiva o sintorna mais fre-
guente, habitualmente recorrente e de
intensidade variavel, podendo por vezes
constituir uma emergéncia médica®.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 37 anos,
raca branca, escrituraria, referenciada ao
Servico de Gastrenterologia por queixas
de rectorragias. Referia pe-

guenas perdas intermitentes
de sangue vivo, no papel e a
!
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pingar a sanita, apds as dejeccoes, com
maior frequéncia e intensidade desde ha
2 meses e que associava a fezes um pou-
co mais duras. Simultaneamente referia
prolapso hemorroidario apds o esforco
defecatério e que se reduzia esponta-
neamente na maioria das vezes, assim
como prurido anal esparadico, de ligeira
intensidade, que associava a traumatismo
local por contacto do pediculo prolapsado
com a roupa interior. Negava queixas de
doranal, perianal, tenesmo ou falsas von-
tades, queixas algicas abdominais ou al-
teracoes recentes dos habitos intestinais.
Tratava-se de uma doente com histéria de
anemia hipocrémica microcitica [valores
de Hb entre 11 a 11,5 g/dl) com cerca de
um ano de evolucdo, medicada desde en-
tado com sulfato ferroso e &cido félico. Sem
outros antecedentes patolégicos pessoais
ou familiares relevantes. O exame objecti-
vo evidenciava, para além de uma discreta
palidez cutdneo-mucosa, 1) hipertrofia do
membro inferior esquerdo, 2] hemangio-
mas cutdneos e 3] formacdes varicosas
dispersas nesse membro Figura 1], assim
como extenso hemangioma do perineo e
assimetria das dimensdes dos grandes
labios (Figura 2], achados que constitu-
fam a triade da SKT, permitindo-nos as-
sim fazer o diagndstico clinico. Analitica-
mente apresentava anemia hipocrémica
e microcitica (Hb=10,4 g/dl| sugestiva de
sideropenia, sem outras alteracdes. Foi
submetida a endoscopia digestiva alta que
nao revelou alteracdes e videocolonosco-
pia total (Figura 3) que mostrou a nivel do
célon descendente, sigmaide e recto, pro-
eminéncia davascularizacdo sub-mucosa
e zonas sugestivas de corresponderem a
processos hemangiomatosos, sem con-
tudo apresentar evidéncia de hemorragia
recente. O exame proctoldgico a inspec-
cao nao demonstrou alteracoes cutaneas,
presenca de fissuras, orificios fistulosos
ou hemorrdidas externas e o toque rectal
nao mostrou alteracdes do ténus esfinc-
terianos ou massas palpaveis. Obser-
varam-se, por anuscopia, hemorrdidas
internas de grau 2, congestivas e friaveis,

e anusite moderada. Foi reali-
zada também uma ecografia

abdominal que evidenciava
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FIGURA 1 | Assimetria das extremidades
com o membro inferior esquerdo mos-
trando hipertrofia de tecidos moles asso-
ciado a hemangiomas cutaneos e varico-
sidades, aspectos tipicos do SKT.

FIGURA 2 | Envolvimento perineal no SKT
mostrando hemangioma internadegueiro
e assimetria dos grandes labios.

alteracdo da posicdo anatdémica normal
do pancreas, alteracao esclarecida em
TAC abdominal (Figura 4) que revelou:
pancreas disposto praticamente a direita
da linha mediana e englobando a artéria
gastroduodenal, contudo com realce ho-
mogéneo e mantido apesar da alteracao
morfoldgica, tratando-se de uma variante
anatémica. Para além disso a TAC mos-
trou também agenesia parcial da veia
cava inferior, no segmento retro-hepéatico,
assim como dilatacao compensatdria da
veia azigos por comportar o retorno veno-
so dos membros inferiores.

Pela auséncia de lesdes com hemorra-
gia activa, ndo se preconizou terapéutica
endoscopica das lesdes célicas. Manteve
terapéutica com suplementos de ferro
oral e foram efectuadas sessdes com la-
queacao eldstica das hemorroidas inter-
nas e feita aplicacao de infravermelhos

em zonas mais fridveis e com sinais in-
flamatérios. Verificou-se melhoria clinica
progressiva e controlo da anemia. Verifi-
cam-se muito esporadicamente rector-
ragias, sempre em ligeira quantidade e
associadas a dejeccdes de fezes mais du-
ras, nao se tendo verificado em seis anos
de seguimento perdas hematicas baixas
mais significativas.

Foram mais recentemente diagnosti-
cadas malformacdes venosas varicosas
a nivel uterino, que se tornaram mais
evidentes apds o parto, contudo tem-se
apresentado assintomatica sem meno ou
metrorragias, tendo seguimento regular
em consulta de ginecologia.

DISCUSSAD

A SKT foi descrita originalmente em
1900 por Klippel e Trenaunay, constituindo
uma rara sindrome congénita, com cerca
de 1000 casos relatados na literatura*®. 0
diagndstico é estabelecido pela presenca
de pelo menos duas das caracteristicas da
triade: malformacoes dos capilares cuta-
neos [hemangiomas|, gigantismo parcial
por hipertrofia dssea e de tecidos moles
e malformacdes venosas [varicosidades).
Em 1907 Parkes e Weber descreveram
um distdrbio com os mesmos sinais adi-
cionando a presenca de fistulas arterio-
venosas®. Esta variante denomina-se de
Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. A
incidéncia é de 1/27.500 recém-nascidos,
sendo ocasionalmente diagnosticado in
Utero®. A maioria dos casos sdo espora-
dicos, contudo pode ocorrer associacao
familiar, o que nao se verificava neste
caso'.

A etiologia é desconhecida e a pato-
génese nao é clara, estando descritas
varias teorias que explicam a origem das
malformacdes vasculares: 1) obstrucio
congénita de veias profundas do membro,
atingindo geralmente a veia poplitea, com
aparecimento de varizes superficiais que
aodrenarnaveia iliaca interna originariam
uma sobrecarga circulatéria; 2) anomalia
da mesoderme que causa malformacoes
vasculares e dos tecidos moles durante o
desenvolvimento fetal; 3] mutacdo gené-
tica do gene que controla o crescimento
e a diferenciacdo celular; 4) leséo intrau-
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terina dos génglios simpaticos resultando
em dilatacdo das anastomoses arteriove-
nosas microscopicas*t. Em 2004 Tian et
al descreveram dois defeitos genéticos
no cromossoma 5q, associados a proteina
implicada na angiogenese V65Q. A mu-
tacao E133K, encontrada em apenas 4%
dos pacientes, estd associada a formas
rnais agressivas®.

Como j& foi referido, o diagndstico da
sindrome ¢é clinico, baseando-se na pre-
senca da triade classica:

1) Malformacdes vasculares cutaneas:
sao as mais comuns, estando presentes
em 95-98% dos doentes, habitualmente
visiveis a nascenca, aumentando de ta-
manho progressivamente e envolvendo ti-
picamente o membro hipertrofiado, como
ocorre nesta doente®®!. Habitualmente
manifestam-se como hemangiomas pla-
nos, em forma de macula de bordos irre-
gulares, de cor vermelho-pUrpura, numa
parte do membro envolvido, existindo
envolvimento de todo o membro e até do
corpo ipsilateral®®. Podem, menos fre-
quentemente, estar presentes em qual-
quer parte do corpo, nomeadamente na
face e tronco®.

2) Hipertrofia dos membros: ocorre em
67% dos casos, atingindo preferencial-
mente um dos membros inferiores, como
no caso descrito, podendo também atingir
em 10% dos casos um membro superior
e menos frequentemente ocorrer no to-
rax, pélvis, abdémen, cabeca e pecoco®®*.
Clinicamente manifesta-se por discre-
pancia na altura do membro, largura ou
ambos'®,

3] Anomalias vasculares varicosas:

FIGURA 3 | A e B: Videocolonoscopia: envolvimento do célon
trama de hemangiomas violaceos.

estdo presentes em 72% dos doentes,
podendo ocorrer tanto no sistema veno-
so superficial como profundo [dilatacéo
aneurismatica, duplicacdo, hipoplasia,
aplasia ou compresséao externa por ban-
das fibrosas). As veias femural e poplitea
estdo mais frequentemente envolvidas,
podendo haver envolvimento das veias
illacas e mais raramente da veia cava in-
ferior ou da veia porta®'.

No caso apresentado verificou-se pre-
senca de uma agenesia parcial da veia
cava inferior no seu segmento retro-he-
patico, verificando-se dilatacao compen-
satéria do sistema azigos para auxiliar a
drenagem venosa do segmento inferior do
corpo. Nesta situacao, o retorno venoso,
através da presenca de vasos colaterais,
pode ser inadequado e verifica-se por isso
um aumento a pressao dos vasos a jusan-
te favorecendo a estase venosa. Estas
alteracoes podem explicar o atingimento
visceral, nomeadamente o que se verifica
nesta doente, que apresentava alteracdes
do colon distal, recto e Utero'. Esta teoria
nao explica contudo a presenca de mal-
formacdes noutros drgaos.

O atingimento visceral nao é frequente,
nomeadamente a presenca de malforma-
cdes vasculares envolvendo o tracto gas-
trointestinal [hemangiomas, varizes, fistu-
las arteriovenosas e linfangiectasias), que
podem causar significativa morbilidade e
mortalidade®'". Este envolvimento pode
ser mais comum do que anteriormente
se julgava, podendo contudo ndo ser re-
conhecido se nao existirem sintomas® 2,
Segundo revisao de algumas séries, estas
malformacdes vasculares podem apa-
recer no colon em
1-13% dos pacientes
atingidos com este
sindrome®. A hemor-
ragia € o sintoma
mais comum, mani-
festando-se, namaio-
ria dos casos, duran-
te a primeira década
de vida e é habitual-
mente de caracter
intermitente®'’. Pode
variar desde perdas
ocultas, até hemor-

ragias massivas que constituern uma das
emergéncias médicas relacionadas com
esta sindrome.

Na nossa doente verificou-se atingi-
mento do colon distal e recto que, segun-
do a literatura, sdo os segmentos diges-
tivos mais atingidos®. A colonoscopia que
foi efectuada mostrou existéncia de vasos
rucosos visiveis bem como lesdes angio-
matosas submucosas extensas [Figura
3], que é o aspecto tipico na sindrome".
Em casos de duvida diagndstica, o estu-
do com ecocolonoscopia Dopller pode ser
Gtil para confirmar a origem vascular das
lesbes submucosas quando esta nao for
evidente®™,

Podem por vezes ser encontradas ul-
ceras da mucosa que podem ser confun-
didas com doenca inflamatdria intestinal.
As biopsias intestinais devem ser evitadas
pois podem desencadear hemorragia
grave devido a fragilidade da mucosa e
angiomatose transmural®.

Embora extremamente raros, estdo
relatados casos de hemangiomas duode-
nais e jejunais e até atingimento difuso do
tracto gastrointestinal, que se apresen-
taram com hemorragias graves. O estu-
do endoscépico por videocapsula pode
revelar-se bastante Util nestes casos™.
Consideramos que no caso apresentado
este exame poderia ter indicacao para um
melhor estadiamento do envolvimento di-
gestivo, porém devido a estabilidade clini-
ca tem vindo a ser protelado.

Outras complicacdes digestivas da sin-
drome que devemos considerar, embo-
ra menos frequentes, sdo: 1) obstrucéo
colica e ascite por presenca de massas
hemangiomatosas/linfangiomatosas  re-
troperitoneais; 2] presenca de varizes
gastricas e esofagicas resultantes de hi-
pertensao portal perihepatica por trans-
formacao cavernosa ou hipoplasia da veia
porta'.

Como se verificou nesta doente, que
apresentava malformacoes venosas vari-
cosas uterinas, estd descrita a existéncia
de hemangiomas noutros érgaos nome-
adamente no sistema genitourinario, as-
sim como a nivel pulmonar,
hepatico, esplénico, cardiaco,
ocular, cerebral, retro-perito-
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neal e pericardico e também a nivel da es-
pinhal medula com possivel compressao
nervosa &',

Vérios estudos imagioldgicos podem
desempenhar um papel importante no
diagnéstico ou melhor caracterizacdo da
sindrome, para além da clinica e estudos
endoscopicos ja descritos. Assim, pode-
mos encontrar numa radiografia simples
abdominal flebolitos, que num doente
jovern sdo patognomonicas de malfor-
macdes venosas com trombose e he-
morragias prévias®. Os estudos baritados
podem mostrar estreitamentos luminais
dos segmentos intestinais envolvidos, que
contudo sao distensiveis, notando-se por
vezes as varicosidades ou malformacoes
vasculares submucosas®'!. A ecografia
Dopller pode ser usada para identificar as
veias anormais e varicosidades®. A tomo-
grafia axial computorizada (TAC), nome-
adamente a angio-TAC, e mais recente-
mente a ressonancia magnética (RM) com
gadolineo podem fornecer uma maior
acuidade diagndstica nas malformacoes
vasculares. A RM é usada sobretudo no
diagnéstico da extensdo do envolvimento
das malformacdes vasculares nos tecidos
moles®. A angiografia pode, ainda hoje,
apesar da disponibilidade de técnicas
angiograficas menos invasivas, desem-
penhar um importante papel para definir
a anatoria e o grau de envolvimento in-
testinal no estudo pré-operatério ou para
terapéutica com embolizacao em caso de
hemorragias mais graves®.

0 tratamento na SKT é dirigido aos sin-
tomas, nao havendo nenhum tratamento
curativo®. A terapéutica das lesdes vascu-
lares dos membros passa por medidas
de compressao local com meias/bandas
eldsticas sobretudo em idades mais pre-
coces, laser nos hemangiomas cutane-
os, antibioterapia profilatica nas celulites
recorrentes, préteses ortdticas, cirdrgias
para remocao de tecidos excessivos ou
corrigirassimetrias de membros, estando
a cirurgia vascular dos membros inferio-
res reservada para doentes com sistema
venoso profundo intacto®. A doente apre-

sentada foi submetida duran-
teﬂ a juventude a vérias ses-

soes de esclerose de varizes,
=5
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FIGURA 4 | TAC abdominal: posicao ané-
mala do pancreas disposto praticamente
a direita da linha mediana e auséncia do
segmento retro-hepético da veia cava in-
ferior.

contudo sem grande vantagem clinica.
Apesar da imagem corporal muito negati-
va que apresentava na adolescéncia foi-se
acomodando e hoje convive melhor com o
seu aspecto fisico.

O tratamento das complicacdes gas-
trointestinais depende da extensao e gra-
vidade das perdas®. Neste caso, em que
as perdas foram atribuidas & congestao
do plexo hemorroidario interno, o trata-
mento conservador foi suficiente, com
terapéutica local (lagueacdo eléstica e
fotocoagulacdo com infravermelhos] e
suplementos de ferro oral". A terapéutica
endoscdpica das lesdes intestinais, que
esta indicada em casos de hemorragia
activa, tem tido um papel limitado devido
a natureza difusa dos hemangiomas". O
seu uso estd sobretudo estabelecido na
ablacao de lesdes residuais localizadas
apos cirurgia. Estd descrita terapéuti-
ca endoscopica com laser [Nd:YAG), ar-
gon plasma, terapéutica fotodindmica e
uso de agentes esclerosantes. O argon
plasma pode ser mais eficiente e menos
dispendioso comparado com as técnicas
laser. A terapéutica fotodinamica, usando
uma baixa dose de agente fotosensibili-
zante, mostrou também resultados pro-
missores na ablacdo das angiectasias no
recto-sigmadide, sendo de facil aplicacao e
com capacidade em abranger as lesdes
circunferencialmente, produzindo minima
necrose 23,

0O tratamento cirdrgico, com resseccao
do segmento afectado, deve ser reservado
em caso de faléncia da terapéutica médi-
ca, hemorragias graves ou recidivantes e

nas lesdes que consistem em grandes la-
gos venosos e que afectam toda a circun-
feréncia rectal ou célica®™. Quando todo o
recto € amplamente envolvido pode haver
necessidade de realizar uma resseccao
abdominoperineal com colostomia per-
manente. Nos restantes casos a proc-
tectomia com anastomose colo-anal é
preferivel. Estdo também descritos casos
de resseccao circunferencial da mucosa
[mucosectomia) como meio de preserva-
cdo da funcdo anal?4".

A mortalidade na SKT ronda 1%, sen-
do a morbilidade sobretudo devida a he-
morragias, como ja descrito, assim como
tromboflebites, celulites, faléncia cardia-
ca em caso de fistulas de grande volume,
bacteriémia, osteomielite e tendéncia a
fracturas®.

CONCLUSAO

A SKT é uma doenca congénita rara
sendo as manifestactes viscerais inco-
muns. A hemorragia baixa, secundaria ao
envolvimento difuso do célon e recto com
hemangiomas, é uma complicacao que,
apesar de na maioria das vezes serligeira,
pode ocasionalmente por em risco a vida
dos doentes. A terapéutica endoscépica
tem um papel limitado dada a extensao
das lesdes, sendo por vezes necessaria a
resseccao do segmento intestinal envolvi-
do. Realcamos a importancia de conside-
rara exploracao endoscopica nestes doen-
tes, mesmo na auséncia de sintomas, pois
permite caracterizar e avaliar a extensao
do atingimento gastrointestinal.
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