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RESUMO: A sindrome de Klippel-Trenaunay é uma anomalia congénita de etiologia
desconhecida, caracterizada pela presenca de malformacgdes venosas e arteriais, hipertrofia
de ossos e tecidos moles. Sao raros os relatos de gravidez em pacientes portadoras dessa
sindrome, sendo associada com alto risco obstétrico. Objetivo: Resumir os conhecimentos
acumulados sobre gestacao em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay, bem como
sobre a propria sindrome, para permitir que essas pacientes sejam prontamente reconhecidas
e recebam os cuidados necessarios para um bom desfecho obstétrico. Método: Foi realizada
pesquisa na literatura em lingua inglesa, até outubro de 2009, na base de dados Medline e
Cochrane Library. Resultados: Foram encontrados 17 casos relatados na literatura de gesta¢des
em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay. A evolugdo obstétrica das gestantes é
variavel e envolve eventos adversos, com piora das manifestacdes prévias, hemorragia,
coagulagao intravascular disseminada, eventos tromboembdlicos e dor. Conclusdo: A gestacao
agrava o risco de eventos adversos. O entendimento da sindrome e cuidado multidisciplinar
pré-natal, intra e pds-parto sdo fundamentais para o bom desfecho da gestacao.

DESCRITORES: Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber/etiologia; Anomalia congénita;
Gravidez de alto nivel.
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INTRODUCAO

Asindrome de Klippel-Trenaunay, também
conhecida como sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber, é uma anormalidade congénita
rara de manifestacéo clinica variavel e de etiologia
desconhecida. Embora tenha sido descrita em 1900

pelos médicos franceses Klippel e Trenaunay?, a falta
de conhecimento e experiéncia sobre a etiologia e a
patogénese da sindrome de Klippel-Trenaunay impede
0 consenso entre clinicos em relagdo ao manejo de
pacientes com a sindrome*. O critério diagnostico
classico é uma triade de anormalidades, que incluem
malformacdes capilares (comumente nevus cutaneos/
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hemangiomas), malformagbes venosas ou veias
varicosas, e hipertrofia 6ssea e de tecidos moles
afetando um ou mais membros, sem a presenca de
malformagdes arteriovenosas hemodinamicamente
significativas®822, O diagnostico de sindrome de
Klippel-Trenaunay é feito com a presenca de, no
minimo, dois desses trés sinais®?%3%. No entanto, a
associacédo de anomalias venosas como hipoplasia,
aplasia, incompeténcia venosa, e malformacgdes
linfaticas pode ocorrer com frequéncia®.

Gravidez é raramente descrita em pacientes
com sindrome de Klippel-Trenaunay e sua incidéncia
nao é conhecida. Uma vez que a gravidez pode
exacerbar as complicacbes da doenca, colocando
assim as gestantes sob alto risco obstétrico, a
gestacao é, historicamente, desencorajada nessas
pacientes. Dessa forma, existe uma falta de
conhecimento sobre a gestagdo em pacientes com
sindrome de Klippel-Trenaunay.

Diante disso, foi realizada uma revisao
do conhecimento atual tanto sobre a sindrome de
Klippel-Trenaunay quanto sobre 0 manejo obstétrico
de gestantes com essa condicao.

OBJETIVO

O objetivo dessa revisdo é resumir 0s
conhecimentos acumulados sobre gestagcdo em
pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay, bem
como sobre a prépria sindrome, para permitir que
essas pacientes sejam prontamente reconhecidas e
recebam a atencéo e os cuidados necessarios para
um bom desfecho obstétrico.

METODO

Foi realizada extensa pesquisa na literatura
em lingua inglesa, até outubro de 2009, na base
de dados Mediline, utilizando-se os termos MeSH a
seguir: “klippel-trenaunay”, “klippel-trenaunay-weber”,
“klippel’, “syndrome”, “pregnancy”, “pregnant’,
“obstetric” e “parturient’. Foram realizados 32
cruzamentos entre esses termos, selecionando-se
todos os artigos relevantes. A base de dados da
Cochrane Library, até outubro de 2009, também
foi pesquisada, utilizando-se os termos “klippel-
trenaunay’, “syndrome” e “pregnancy”. Foram
encontrados apenas 17 relatos de casos de gestacoes
em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay.
As referéncias de cada artigo selecionado foram
revisadas, extraindo-se outros artigos pertinentes.
Artigos de arquivos pessoais dos autores também
foram usados nesta reviséo.
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REVISAO DA LITERATURA
Etiologia

A etiologia da sindrome de Klippel-Trenaunay
permanece desconhecida?8, embora existam algumas
teorias de sua patogenia. Klippel e Trenaunay
pensaram que as lesbes estavam distribuidas em
dermatomos e assim propuseram que uma anomalia
do cordao espinhal seria a causa®’®'. Varias outras
hipéteses foram aventadas: malformagdes venosas
congénitas que levam a hipertensdo venosa
cronica®, lesao intra-uterina aos ganglios simpaticos
fetais ou ao trato nervoso lateral intermediario,
causando perda crénica do tdnus simpaticos e shunts
arteriovenosos levando a hipertrofia e hemangiomas
caracteristicos da sindrome de Klippel-Trenaunay’,
agressao vascular intra-utero durante a diferenciagcao
vascular®®. Recentemente, tem sido sugerido que
a sindrome de Klippel-Trenaunay é causada por
uma anormalidade mesodérmica que provoca
comunicacao arteriovenosa persistente a nivel
microscopico®%22,

Epidemiologia

A sindrome de Klippel-Trenaunay distribui-
se igualmente entre os diversos grupos étnicos e
afeta mais homens, na proporgdo de 1,5: 168122526,
Apesar de centenas de casos de sindrome de Klippel-
Trenaunay terem sido descritos, somente houve
descricao de 17 casos na literatura de gestacao em
mulheres com sindrome de Klippel-Trenaunay. Os
casos relatados no presente estudo sdo o 18° e 19°
casos descritos na literatura.

Genética

O consenso geral é de que a maioria dos
casos da sindrome de Klippel ocorre esporadicamente,
sem um padrao definido de hereditariedade. Existem
alguns relatos de recorréncias familiares, mas o risco
de transmissao da sindrome da mae para seu filho
é desconhecido®. Existem evidéncias de aumento
na prevaléncia de hemangioma em familiares de
pessoas com a sindrome de Klippel-Trenaunay'?, e
ha varias teorias para tentar explicar o porqué disso.
Tanto Aevolet et al." como Hergesell et al.™® acreditam
que se trata de uma herangca multifatorial, com
penetracao e expressao variaveis, enquanto Lorda-
Sanchez et al.>* e Ceballos-Quintal et al.® sugerem
que uma heranca autossémica dominante é mais
provavel. Happle et al.'” acreditam numa explicagéo
alternativa, de que os individuos herdam um dos
genes e adquirem a outra mutacdo génica. Houve



um caso de sindrome de Klippel-Trenaunay causado
pela translocacao 5:11 relatado na literatura®.

Sinais e sintomas

O diagnéstico é clinico e pode ser feito por
uma triade de anormalidades, sendo necessarios
apenas dois dos seguintes para o diagnostico da
sindrome de Klippel-Trenaunay: malformagdes
capilares; malformagdes venosas ou veias varicosas;
e hipertrofia de ossos e tecidos moles, afetando
um ou mais membros, sem comprometimento
hemodinamico significativo. Em 67% dos casos,
os portadores da sindrome apresentam a triade de
sinais. Em 37%, apenas dois deles. Geralmente,
apenas uma extremidade é afetada, em sua maioria
a perna®®.

A malformacao capilar mais comum &
0 nevo cutaneo, mas hemangiomas cutaneos
e subcutaneos também sao comuns. Os nevos
manifestam-se em cerca de 2/3 dos casos da
sindrome'®%, sao aparentes ao nascimento e tornam-
se mais proeminentes na puberdade e na gravidez, e
geralmente afetam o membro hipertrofiado. O nevo,
que resulta da estase de veias e capilares na derme,
tem entre suas complicagdes o sangramento e a
infeccdo, especialmente se a derme tiver veias ou
vasos linfaticos'2,

Os hemangiomas subcutéaneos ocorrem em
21% dos casos. Podem acometer musculos, 0ssos,
parede abdominal, coluna lombar e drgaos viscerais
(como bexiga, bacgo, figado, colon, artérias renais
e utero). Dentre as complicacdes, destacam-se:
sangramento e hematuria®26.

A gravidez cursa com o aumento da
progesterona, do volume sanguineo e do peso,
levando frequentemente a piora das malformacdes
capilares®.

Cerca de 85% dos pacientes com a sindrome
de Klippel-Trenaunay irdo exibir hipertrofia de ossos
e tecidos moles?'. Ao nascimento, algum grau
de hipertrofia ja estd presente, com progresséo
geralmente até os 12 anos®**'. Se houver a presenca
de fistulas arteriovenosas, a disparidade entre o
membro afetado e o contralateral € maior. Além das
preocupacgdes estéticas, a hipertrofia pode levar a
dificuldade de marcha, escoliose e dor®.

S&o geralmente varizes, presentes ao
nascimento e que progridem com a deambulagao'".
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Uma grande varicosidade lateral, comegando no pé,
passando lateralmente ao joelho e entdo migrando
medialmente ao nivel da coxa, € muito comum entre
portadores da sindrome, sendo frequentemente
denominada de veia de Klippel-Trenaunay?®2°.

Apesar das veias femoral e poplitea estarem
frequentemente envolvidas, as varizes também
ocorrem em veias perineais, suprapubicas, cava
inferior'92641 " e na veia iliaca interna, levando a
varicosidades ao redor do célon, reto, utero e bexiga
— por caminhos vasculares compensatorios.

A congestao dessas veias € agravada pelo
aumento de niveis hormonais, de volume sanguineo e
de peso resultantes da gravidez. Essas malformacgdes
vasculares sdo associadas a tromboflebite, celulite,
linfedema, ulcera de estase e dor?°26,

Achados clinicos adicionais

Pacientes portadores da sindrome de
Klippel-Trenaunay tém um risco aumentado de
trombose venosa profunda e outros fenébmenos
tromboembdlicos. A frequéncia de TVP e eventos
tromboembdlicos pode chegar a até 17% em pacientes
com a sindrome de Klippel-Trenaunay, muito superior
a estimada incidéncia de 160 casos de trombose
venosa profunda e de 60 casos de embolia pulmonar
por ano para cada 100 mil habitantes nos paises
ocidentais®'>2%, Baskervile et al.® relatou um indice
de complicagbes tromboembdlicas pos-operatdrias
em pacientes com a sindrome de Klippel-Trenaunay
dez vezes maior que em outros pds-operatoérios.
Isso é provavelmente devido ao retorno venoso
inadequado, condi¢do agravada pela gravidez. Uma
anormalidade no sistema fibrinolitico pode também
ter sua contribuicdo®, ja que s&o encontrados niveis
elevados de fibrinopeptideo A e atividade anormal da
trombina em pacientes com a sindrome’s.

Além do embolismo pulmonar, outras
manifestacées pulmonares associadas a sindrome
sao0: hipertensao pulmonar, hemangiomas cavernosos
pleurais levando a hemotérax, obstrucéo linfatica
pulmonar e varicosidades de veias pulmonares.

A obstrucao dos vasos linfaticos pode causar
linfedema e é vista com frequéncia em pacientes
com a sindrome de Klippel-Trenaunay. Entretanto,
raramente essa € uma complicagcao debilitante®'.
O grande acumulo de sangue na regiao venosa
em membros inferiores pode levar a hipotenséo
ortostatica e sincope, efeitos esses agravados na
gravidez®’.
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Gestacao e sindrome de Klippel-
Trenaunay

Foram descritos apenas 17 casos de gravidez
em mulheres com sindrome de Klippel-Trenaunay na
literatura (Quadro 1).

O primeiro caso foi descrito em 1989 por
Verheijen et al.®,

Sao conhecidos os riscos que a sindrome de
Klippel-Trenaunay provoca tanto para a gestante como
para o feto's, incluindo-se: hemorragia secundaria ao
aumento dos hemangiomas e varizes, trombose

superficial e profunda, coagulacédo intravascular
disseminada, sindrome de Kasabach-Merritt
(hemangioma e trombocitopenia)?” e anormalidades
placentarias.

Por sua vez, a gestacdo pode causar
exacerbacao das manifestagdes prévias da sindrome
de Klippel-Trenaunay, devido ao aumento de niveis
hormonais, de peso e de volume sanguineo®. Pode
ocorrer, por exemplo, aumento dos hemangiomas e
da hipertrofia de tecidos moles e ossos, causando

sangramento e dor, respectivamente.

QUADRO 1: Resumo dos casos de gestacdo em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay descritos na literatura

(adaptado de Stein et al.*")

Evolucao da gestacao

Intervencoes

Autor Histéria materna
28 anos G1
il 38
Verheijen et al. - Mdltiplos hemangiomas cutaneos
(1989)
- TVP em MID

- Angiomatose cervical e uterina
- Anemia

- Parto a termo

- Cesariana classica

- Swan-ganz

- Anticoagulagéo pés-parto
por 6 semanas
- Transfusdo sanguinea

30 anos G2P1

Jorgensen et al.*! - Hemangiomas em abdémen e perineo

(i) - Filho com hemangiomas

- USG do feto mostrando grande
aumento do pé esquerdo e cistos
- Aborto eletivo com 23 semanas

25 anos G1
- Hipertrofia de perna direita
- Hemangiomas e varicosidades

Pollack et al.®®
(1995)

- Tromboflebite superficial com 34
semanas

- Parto a termo (vaginal, com vacuo-
extrator)

- Meias compressivas
- Analgesia oral

23 anos G1

- Hemangioma em MID, dor e hipotenséao ortos-
tatica

- Hemangioma em hemicorpo direito ao nivel de
L3-4 na parede abdominal anterior e dorso

- Hemangiomas vulvares

Gaiser et al.'
(1995)

- Hipotenséo a epidural

- Hipotonia uterina responsiva a
metilergometrina

- Hemorragia intra-operatdria com ane-
mia pés-operatéria

- CIVD de baixo grau

- Sangramento pés-operatério da incisdo
- Cesariana

- Incisao cutanea paramediana, devido a
hemangiomas

- Suporte para CIVD

- Exploragéo cirtrgica do
local de incisdo para hemos-
tasia

22 anos G1

- Hemangiomas em parede abdominal direita,
coxa, vulva e parede vaginal lateral

- Hemartrose em MID

Neubert et al.?”
(1995)

- aumento dos hemangiomas

- hematoma na ferida cirtrgica

- Sindrome de Kasabach-Merritt pés-
operatéria

- Parto a termo

- Cesariana

- Incisdo cutanea paramediana, devido
aos hemangiomas

- 2 laparotomias exploradas
e limpeza do hematoma da
ferida cirargica

- Transfusdo sanguinea

- Heparina intravenosa

31 anos G2P1
G1
- Hemangioma, varicosidades e hipertrofia em MIE

Fait et al.’(1996)

G1

- Aumento da hipertrofia e TVP em MIE

- Infarto placentério e congestao vascular
- indugéo por RCF

- Cesariana por falha de indugéo

G2

- Aspirina e HBPM via oral

Richards et al.®

(1997) - Linfedema e hipertrofia de MID

- Deformidade em pé direito

G2 - A termo
-idem - Cesariana
31 anos G1 - Angiomatose uterina

- Interrupcéao voluntaria da gestagdo com
10 semanas via D&C

-D&C
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QUADRO 1: Resumo dos casos de gestacao em pacientes com sindrome de Klippel-Tremaunay descritos na literatura
(apaptado de Stein et al.*")

Continuacgéo

al.® (2002)

- Hemangioma e hipertrofia em gluteo e MIE

Autor Histéria materna Evolucao da gestacao Intervencoes

23 anos G1 . ' .

. ) - Aparecimento de veias anormais no
. - Hipertrofia em MID A ) N -

Dobbs et al. . . . abdoémen, pelve e fundo uterino - Ressonancia magnética de

- Hemangioma em parede abdominal direita e MID = ) A
(1999) - Inducéo de parto por Diabetes abdémen e pelve

- N EmLA1D) - Parto vaginal

- DMs 9

- Aumento dos hemangiomas - Transfusdo sanguinea

Watermeyer et 21 anos G1 - Varicosidades em vulva, vagina e cérvix | - Enoxaparina profilatica

- Hemorragia intra-operatdria de 1500mL
- Cesariana

- Meias elasticas
compressivas

Hergesell et al.™
(2003)

32 anos G1
- Hemangioma facial bilateral
- Hipotrofia de MSE e MIE e TVP em MIE

- edema em MMII
- embolia pds-operatdria
- cesariana com 36 semanas

- HBPM profilatica
- Meias elasticas compres-
sivas

Rebarber et al.®'
(2004)

21 anos G1

- Varicosidades em MMI|

- Sem sinais de presenca de sistema venoso
profundo

- Multiplas embolias pulmonares

- RCF com 38 semanas

- Endometrite, ITU e bacteremia pos-
operatoéria

- Inducéo de trabalho de parto, por RCF

- Parto vaginal

- Heparina

- Anticoagulagao por 6
semanas pos-parto

- Ampicilina e Sulbactam 3
vezes ao dia

Rebarber et al.®'
(2004)

32 anos G5P0A4

- Malformagao vascular em MID e mama direita

- Embolias em MMII e amputagéo de halux direito
- Heterozigota para mutagcdo em protrombina

- Intensa dor em MMII, necessitando de
opidides

- Varicosidades vulvo-vaginais 36 sema-
nas, obstruindo canal de parto

- Cesariana com 36 semanas

- HBPM da confirmagéo da
gestacdo até 6 semanas
pés-parto

Rebarber et al.?'
(2004)

29 anos G1

- Malformagao capilar em MIE e mama esquerda
e hipertrofia de MIE com multiplos TVP

- Esplenectomia

- Hemorroidectomia

- Heterozigota para mutacao em protrombina

- Varicosidades vulvo-vaginais

- Trombose e hemangioma em ferida
cirdrgica

- Cesariana devido a varicosidades

- HBPM durante gestagao

Stein et al.%” (2006)

35 anos G4P1

- Varicosidades em MID

- Hemangioma em labio direito

- Crioressecgao de neoplasia cervical intraepitelial
grau lll

- Comprimento cervical diminuido

- Trabalho de parto pré-termo

- Parto vaginal com vacuo-extrator por
bradicardia fetal

- Heparina profilatica

Stein et al.¥” (2006)

22 anos G1

- Hemangiomas em labio direito, MID e pé direito
- Hipertrofia de pé esquerdo e MIE

- Dor crénica em MIE

- Hipotireoidismo

- Hematoma em joelho direito

- Edema e dor em MID

- Hematuria assintomatica

- Aumento da pressao arterial

- Inducao de trabalho de parto

- Cesariana devido a falha em inducédo

- Ressonancia Magnética
- Doppler de MMII
- Heparina ante e pés-parto

Stein et al.*” (2006)

16 anos G1

- Sangramento digestivo crénico secundario a
malformagao arteriovenosa em sigmdide e reto

- Malformagdes arteriovenosas no ligamento largo,
miomeétrio, intestino delgado e gordura periretal

- TVP em MID

- Parto via vaginal

- Laceracao do sulco vaginal,
necessitando 2 cirurgias adicionais

- Perda de 1000mL de sangue

- Ressonancia Magnética

- USG pré-natal

- transfus&do de 8 unidades de
hemoglobina pés-parto

- anticoagulacgéo terapéutica

Stein et al.*” (2006)

30 anos G1
- Hemangiomas em MID e labio direito
- Hemangioma cervical

G2
- idem

G1

- Sangramento de hemangioma cervical
- Oligodramnio

- Cesariana

G2

- Sem complicagbes

- Cesariana

- Sutura de laceragdo cervical
- Tocolise com Sulfato de
Magnésio
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Recomendacoes de acompanhamento

Devido aos diversos eventos adversos ja
reportados (como hemorragia macica, coagulagao
intravascular, trombose, dor, restricdo ao crescimento
fetal e prematuridade), recomenda-se uma abordagem
multidisciplinar no acompanhamento dessas
gestantes®.

Deve ser realizada anamnese completa
da paciente, com destaque para os eventos
tromboembodlicos, infec¢cbes, hematuria, anemia
crénica, sangramentos, linfedema, ulcera de estase
e dor. Atencao especial deve ser dada a histéria de
complicagdes obstétricas prévias, pois pode ajudar
a prever complicagdes futuras. No exame fisico,
é recomendado realizar exame especular, para
avaliar as manifestagcbes da sindrome e auxiliar no
planejamento do parto®.

Ja existem relatos de diagndstico da
sindrome de Klippel-Trenaunay por ultrassonografia,
ainda na fase uterina'® 2% 3, sendo o0 mais precoce
com 17 semanas de gestacdo?®®. A avaliacédo
ultrassonografica e por imagem (ressonancia
magnética) é recomendada ndo apenas para
determinar o canal de parto, mas também para
determinar o tipo de anestesia (a presenca de
malformacdes vasculares pode determinar a
formacgao de hematomas espinhais, leséo neuroldgica
e diatese hemorragica)®.

Pacientes com histdria de trombose venosa
profunda ou tromboembolismo pulmonar devem ser
avaliados para confirmar ou descartar trombofilia.
Nesses casos, deve-se considerar anticoagulacédo
e o uso de filtro de veia cava. Ao laboratério, devem
ser solicitados hemograma e perfil de coagulagéo,
pelo risco de anemia e coagulopatia causado pelos
hemangiomas e varizes®.

O controle da dor pode ser de dificil manejo,
ja que a exacerbacdo da hipertrofia de ossos e
tecidos moles pode causar dor intensa e perda de
mobilidade, fazendo com que um rigido controle da
dor seja necessario®:.

Em pacientes com a sindrome de Klippel-
Trenaunay, a via de parto (cesarea ou parto normal)
nao é determinada apenas pela histéria obstétrica
ou pela apresentacao fetal, mas também pela
presenca de hemangiomas ou varizes uterinas,
cervicais, vaginais, vulvares ou abdominais. Na
escolha pela cesarea, o local da inciséo € importante.

98

Anormalidades vasculares superficiais e profundas
no abdome podem requerer incisdo mediana ou
paramediana, ao invés da tradicional incisdo de
Pfannestiel.

Até mesmo em pacientes com pequenos
hemangiomas ou varizes, um sangramento pequeno
pode causar hemorragias e coagulagao intravascular
disseminada. Por isso, deve-se fazer a tipagem
sanguinea e pedir reserva de hemocomponentes
antes da operacgao®.

Assim como a incisao da cesarea, o
local de anestesia também deve ser escolhido
cuidadosamente®.

Os cuidados pds-natais devem ser orientados
pelo curso obstétrico e pela manifestacdo da
sindrome de Klippel-Trenaunay. E sabido que
pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay
possuem risco aumentado para trombose venosa
profunda e outros fenémenos tromboembdlicos® 1523,
Esse risco pode ser agravado pela gestacao. Nao
ha estudos prospectivos sobre recomendacdes
especificas para administracdo de anticoagulacédo
em pacientes gestantes com sindrome de Klippel-
Trenaunay. Devem ser discutidos com a paciente os
riscos e beneficios de anticoagulacao, apds o qual a
anticoagulacéo terapéutica deve ser considerada para
pacientes com histérico de eventos tromboembdlicos,
e a anticoagulacao profilatica para pacientes que
permanecam acamadas ou tenham algum grau de
restricdo a mobilidade e para aquelas com grandes
varizes ou hemangiomas em membros inferiores.
Além disso, anticoncepg¢éao oral deve ser evitada nas
pacientes com Sindrome de Klippel-Trenaunay?®’.

CONCLUSAO

Analisando-se os relatos de gestacao em
pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay
percebe-se que a maioria dos casos evoluiu sem
maiores complicagdes, embora sejam escassos 0s
relatos de gravidez em portadoras dessa sindrome.
H&, no entanto, relatos de casos cujas gestantes
apresentaram sérias complicagées na evolugéo
obstétrica, como de hemorragia intraoperatéria®,
coagulacao intravascular disseminada' e embolias
pulmonares'®?'. Os fatores que explicam a auséncia
ou presenca de complicagdes, bem com a ampla
variedade dessas, nao sao esclarecidos. O tempo
de evolucao da sindrome de Klippel-Trenaunay e,
principalmente, a severidade da doenca, parecem
associar-se a evolugao.

Embora sejam frequentes as complicactes



maternas, com exacerbagdo das manifestacoes
prévias da sindrome, habitualmente ndo sao
observadas complicagdes fetais decorrentes da
sindrome ou manifestacao fetal da sindrome de
Klippel-Trenaunay, excecao feita ao relato de
Jorgensen et al.2'.

Apesar de haver relatos de recorréncias

Rev Med (Sao Paulo). 2010 abr.-jun.;89(2):93-100.

familiares, o risco de transmiss@o da sindrome da
mae para seu filho é desconhecido?.

O reconhecimento e entendimento
da sindrome de Klippel-Trenaunay e cuidado
multidisciplinar pré-natal, intra e pds-parto parecem
ser fundamentais para a boa evolugdo e o bom
desfecho da gestagéo nessas pacientes.

Talans A, Ramalho AS, Bortolotto MRFL, Francisco RPV, Zugaib M. Pregnancy in Klippel-
Trenaunay syndrome: review of literature. Rev Medicina (Sao Paulo). 2010 abr.-jun.;89(2):93-
100.

ABSTRACT: Klippel-Trenaunay syndrome is a rare congenital anomaly of unknown etiology,
characterized by capillary and venous malformations, and hypertrophy of bone and soft tissue.
Cases of pregnancy in women with Klippel-Trenaunay syndrome are rare and usually associated
with adverse perinatal outcomes. Objective: To resume knowledge about pregnancy in the
Klippel-Trenaunay syndrome as well as the syndrome so these patients be readily recognized
and receive proper care to have a successful pregnancy outcome. Method: It was performed
a review of the English literature, in the MEDLINE and Cochrane Library bases until October
2009. Results: Only 17 case reports of pregnancy in women with Klippel-Trenaunay syndrome
have been found. The evolutions of pregnant were variable and involve adverse events, with
worsening of previous manifestations, bleeding, disseminated intravascular coagulation,
thromboembolic events and pain. Conclusion: Pregnancy increases the risk of adverse events.
Knowledge of the syndrome and multidisciplinary prenatal, intra and postpartum care are
essential to successful outcome of pregnancy.

KEY WORDS: Klippel-Trenaunay-Weber syndrome/etiology; Congenital abnormalities

pregnancy; High-risk.
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