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Resumo

O Sindrome de Klippel Trenaunay Weber (SKTW) & uma doenga congénita rara caracterizada por
hemangiomas cutaneos, hipertrofia dssea e dos tecidos moles e anomalias venosas efou linfaticas
assodiadas a malformacBes arterio-venosas e coagulopatia.

Na literatura estdo descritos cerca de 1000 casos, dos quais apenas 12 incluem abordagem anes-
tésica.

Os autores descrevern o caso clinico de um doente com o diagnéstico de SKTW submetido a
aneurismectomia da artéria femoral superficial direita e bypass femoro-popliteu, sob anestesia geral
balanceada complicada de hemorragia massiva (perda sanguinea total de 8050 mlL, em contraste
com os 500-1000 ml estimados), com origem em displasia vascular do membro inferior.

Os autores pretendem discutir a abordagemn agressiva de uma hemorragia massiva, nomeadarmente
a utilizagdo de cell-saver e sistemas de infusdo répida de soros { Level 1 ® ).
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Introducdo

Abstract

Klippel Trenaunay Weber syndrome (SKTW) is rare congenital disease characterized by cutaneous
hemangioma, bone and soft tissue hypertrophy and venous/lymphatic abnormalities related with
arterio-venous malformations and coagulopathy.

There are about 1000 case reports found in the literature, of which only 12 include anesthetic
approach.

The authors report a case of a patient diagnosed with SKTW submitted to a right superficial fernoral
artery aneurysmectomy and femoral-popliteal bypass surgery, under general anesthesia complicated
with massive hemorrhage {total blood loss of 8050mL against 500-1000mL estimated for this kind
of procedure), due to angiodisplasia of right leg.

The authors discuss an aggressive approach to massive blogd loss, mainly regarding the use of in-
troperative cell-saver and fluid rapid infusers {Level 1 @),

fetal com formacdo de anastomoses arteriovenosas microscopicas

0 Sindrorne de Klippel Trenaunay Weber (SKTW) é uma doenca con-
génita rara. A maioria dos casos ocorre de forma esporddica, estando
descritos casos com padrdo de transmissdo genética autossémica
dominante? O diagndstico é clinico com base na identificacdio da
triade composta por hemangiomas cuténeos, hipertrofia dssea e dos
tecidos moles e anomalias venosas efou linfaticas asscciadas a mal-
formacdes arterio-venosas.*

A primeira referéncia ao sihdrome foi feita em 1900, por Klippel e
Trenaunay, em 2 doentes com hemangiomas cuténeos, varicosidades
ao nivel das extremidades e hipertrofia dssea e dos tecidos moles. Em
1918, Parkes e Weber descreveriam uma variante caracterizada pela
presenca de malformagdes arteriovenosas (MAV's) associadas, actual-
mente designado por SKTW.!

0s mecanismos fisiopatoldgicos da doenga ainda ndo se encontram
esclarecides, tendo sido propostas vérias teorias, nomeadamente al-
teragbes ao nivel da cadeia ganglionar simpética durante o perfodo
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dilatadas, alteracBes do desenvolvimento mesodémmico com ma-
nutencdo de comunicacBes arteriovenosas primitivas e ancmalias
do sistema venoso profundo causando obstrucdo do fluxo venaoso, hi-
pertensdn venosa e hipertrofia dssea e dos tecidos moles.”82

Embora existam varias definicBes possiveis, hemorragia massiva
pode ser arbitrariamente considerada como uma situacdo em que seja
necessaria reposicdo sanguinea de mais de 1 a 1,5 vezes o valor total
da volémia nommal de uma forma aguda, ou num periodo de 24h*

Caso Clinico

Doente do sexo masculing, 61 anos, raga branca, com SKTW
diagnosticado desde 2006, proposto para ressecgdo drirgica de aneu-
risma da artéria femoral superficial direita com interposicdo de prétese
vascular. O doente apresentava uma bioprétese valvular adrtica (colo-
cada em 2001}, uma bioprétese mitral (colocada em 2002), cardio-
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patia isquémica (enfarte agude do miocardio em 2004), insuficiénda
cardfaca congestiva {ICC) New York heart Association (NYHA) classe |1l
com internamento anterior por ICC descompensada em 2008, esclero-
dermia localizada (morfeia} e alergia a penicilina e ao iodo.

Em relagdo aos antecedentes cindrgicos refer@ncia a trés cirurgias
cardfacas realizadas no contexto de endocardite infecciosa com atingi-
mento vabwilar (colocagdo de biopritese valvular adrtica em Junho de
1598, plastia da vélvula mitral e substituicdo de biopritese valvular
abrtica ern Novernbro de 2001, colocacio de bioprdtese mitral ern
Outubro de 2002) e duas intervengles endovasculares para comecgdo
de MAV’s e malformagiies aneurismaticas ae nivel dos membros infe-
rlores (exclusdo endovascular de aneurisma da artéria llfaca direlta em
2007, embolizacso de MAV pélvica em 2006), tedas reallzadas sob
anestesia geral e sem Intercorrénclas,

Na altura do Intemamentno reallzava terapéutica em ambulatério com
perindopril (5 mgfd p.o.), carvedilol (6,25 mgfd p.o.), &cldo acetilsalicllico
{100 mg/d p.o.), sinvastatina {10 mg/d p.o.) e clopidogrel (75 mg/d p.o.)
interrompido 15 dias antes do intemarmenta).

Na visita anestésica pré-operattria, ao exame objectivo, referénda
a lesdes tréficas da pele, ao nivel da regidio ilfaca direita, compatlveis
comn o diagndstico de Morfeia {figura 1), lesdo angiomatosa no tergo
inferior da pema direita, sinais de insuficiénda venosa, varicosidades e
alteragies tréficas da pele ao nivel do membra inferior direito (figura 2)
e massa volumosa pulsatil palpével na regido intema da coxa direita,
inferiormente ao ligamenta inguinal. A auscultacsio cardiaca referén-
cla a um dlque de abertura mesosistdlico, sem sopros. Os valores da
avallagda analltica pré-operatdria estdo referenciades no Quadro 1.
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Flg. 2 - Lesfes hemanglomatesas acompanhadas de varicosidades

Quadro I - Avaliagdo analftica pré-operatdra

Hemogloblina 138glL
Hematdarite 429%
Contagem de leucdcitos 412x10°/1L
Contagem de Plaguetas 102x10%L
Tempe de Tromboplasting Pardal Activada 32,3 58g
Tempo de Protrombina 14,2 seg
INR 122
Fibrinogénio 170 magfdL
Creatinina 0,94 mg/dL
Sédia 143 mmoliL
Potéssio 4,6 mmoliL

0 electrocardiograma (ECG) 12 derivagGes e provas de fungso res-
piratéria eram nomnals; na radlografia do tdrax visuallzagso de fios de
sutura estemais, engurgitamento hilar e reforgo reticular intersticial
pulmonar; na radiografia do fémur direlto referéncla a erosdo dssea
detectdvel ao nivel do tergo inferior (gura 3).

Fig. 3 - Radiografia do fémur direlto com evidéncla de erosdic dsseana 13
Inferior

Revista SPA | Vol 21-nel | 2012 |17



Hemorragia Massiva em Doente com Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber

O ecocardiograma transtoracico revelou prétese valvular bioldgica
emn posi¢do mitral com estenose de grau ligeiro a moderado, prétese
valvular bioldgica em posicdo adrtica, hipertensao pulmonar ligeira a
moderada e uma fraccdo de ejecgdo do ventriculo esguerdo de 48%.

Na preparacdo para a cirurgia foi realizada tipagern sanguinea e
pedido de 3 unidades de concentrado de eritrocitos (UCE) para o bloco
operatdrio.

O doente foi monitorizado com monitorizacdo Standard, trazendo
da enfermaria um acesso venoso periférico (abocath®22G), tendo sido
colocados outros dois acessos venosos: um antes da indugdo e outro
apbs (abocath®18G e French ®8,5G, respectivamente). Foi preparado
o cell-saver e um sistema para infusdo rapida de soros. A indugdo an-
estésica foi realizada com midazolam (0,02 mg.kg? i.v.), remifentanil
(1 pgKgmin? durante 5 minutos), tiopental (4,2 mg/Kg) e cisatractrio
(0.1 mag/Kg), tendo decorrido sem Intercorréncias. Apés a indugdo an-
estésica foi colocada uma linha arterial radial a esquerda (técnica
Sel-dinger), urn catéter venoso central de 3 vias ao nivel da veia jugular
intema direita e uma sonda de temperatura nasofaringea.

A anestesia foi geral balanceada mantida com sevoflurano e oxigé-
nio 40% em ar, cisatracurio e remifentanil. As concentrages de sevoflu-
rano e a velocidade de perfusdo de remifentanil foram adaptadas de
acordo com pardmetros clinicos, nomeadamente o perfil hemodindmico
do doente e valores formecidos pelo BIS®. A temperatura nasofaringea
fol mantida acima dos 35° C.

No decurso da intervencdo dinlrgica referncia a episddio sibito
de hemorragia severa tendo ultrapassado a velocidade de processa-
mente do Cell saver (4050mL no aspirador e 4000mL no cell-saver}
com hipotens3o arterial associada (pressdo arterial média desceu até
30mmHg), causada por dificuldade na hermostase cirdrgica ao nivel dos
vasos displasicos do membro inferior.

O quadro de hipotensdo arterial foi controlado através da
administracdo de fluidos por um sisterma de infuso rapida de soros
e da administracdo de efedrina 10 mg em bdlus (total 30 mg iv. em
15 min), seguida de instituicdo de suporte vasopressor com dopamina
emn perfusdo (5-15 pgkgmin™), para manutencdo da pressdo arterial
meédia entre 60 e 80 mmHg.

Quadro 11 - Fluidos administrados no intra-operatdrio

Soro Quantidade (ml)
Lactato de Ringer 500
Soro fisioldgico 1500
Polielectrolltico 700
Voluven ® 1500
Gelofundina ® 500

Durante o pericdo intra-operatério foi administrado um total de
2000 ml de coldides, 2700 ml de cristaldides (Quadro 2) e 2820 mg
de gluconato de célcio; foram transfundidas 7 UCE, 16 U de plasma
fresco congelade (PFC), 8 g de concentrado de fibrinogénio, 4 pools de
plaquetas (PLT} e 1820 ml de sangue autdlogo recuperados através
do cell-saver, de acordo com valores laboratoriais de controlo e dados
do elastograma. As perdas sanguineas intra-operatdrias totais foram
avaliadas em 8050ml. A pressdo arterial média foi conservada entre
0s 60 e 80 mmHg, o débito urindrio foi mantido acima de 0,5 mlLKg.h™?,
e a diurese total foi de 525 ml. O suporte vasopressor foi  descon-
tinuado ainda no intra-operatdrio.

Foi realizada a resseccdo cirlrgica de aneurisma da artéria
femoral superficial direita com interposicdo de prétese vascular
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VascuGraft PTFE®. A duragdo da cirurgia foi de 6horas e 15 minutos
apresentandoe a avaliagde analitica referenciada no Quadro 3.

Quadro I 11 - Avaliacdo analitica no final da cirurgia

Hg 8,8 mg/L
PLT 66ex10°/L

pH 746

po, 184 mmHg
pCo, 39,5 mmHg
HCO* 28,3 mmol/L
lactatos 14 mg/dL
fibrinogénio 112 mgfdL
creatinina 0,6 mgf/dL
Na* 141 mmol/L
K* 4,1 mmol/L
ca* 1,07 mmel/L
TP 11,6/19 seg
INR 161

Apds a intervengdo o doente foi transferido para a unidade de cui-
dados intensives (UCI), intubada sob ventilagdo mecanica. Nas primei-
ras 24h pds-operatdrias, foi efectuada a transfusgo de mais 3 UCE, 3g
de concentrado de fibrinogénio e 3 pools de PLT, A extubag&o foi con-
seguida ao terceiro dia e a transferéncia para a enfermaria ao sétimo
dia de internamento. Teve alta hospitalar ao 15° dia de intemamento,
referenciado & consulta de cirurgia vascular e de dor.

Discussdo

A probabilidade dos doentes com STKW serem submetidos, em al-
guma altura da vida, a drurgia vascular, € maior comparativamente
a populacdo em geral.l?

Neste caso em particular, o doente apresentava nos antecedentes
varias intervencfies cinirgicas secundarias a patologia em guestso,
tratando-se contudo de procedimentos endovasculares e por isso
com menor risco de hemaorragia

Na cirurgia ermn causa o risco hermorrdgico ndo era negligencidvel
mas ultrapassou, em muito, a estimativa dos autores,

Devido a existéncia de malformacdes vasculares, o STKW esta
associado a um risco acrescido de hemorragia espontanea ou se-
cundéria a trauma ou a gqualquer tipo de iatrogenia em territdrios
vascularizados. Nestes individuos, qualquer tipo de cirurgia envolv-
endo estruturas vasculares deverd ser considerada como de elevado
risco hemorragico, mesmo aguelas normalmente ndo associadas a
risco significativo de perdas sanguineas.

Existern 2 tipos de anomalias vasculares associados a fendmenos
hemorragicos nestes doentes: anomalias secundarias a proliferagéo
celular (Sindroma de Kasabach-Memitt, com sequestro de plague-
tas) e anomalias secundarias a distor¢ao do leito vascular, com ac-
tivacdo continuada do sistema de coagulacdo e consumo de fac-
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tores de coagulacao.’?2 O doente em causa apresentava anomalias
secundarias a distorcao do leito vascular, conforme sugerido pelo
exarne objectivo e antecedentes cirlrgicos. Neste caso, o epistdio
hemorragico ecorreu durante a intervengdo cinlrgica e teve origem
ao nivel da vasculatura displasica do membro inferior, por dificuldade
na hemostase cinlrgica. Atendendo as perdas sanguineas registadas
(8050 ml) e & necessidade transfusional de um total de 10 UCE,
durante o pericdo intra-operatdrio e primeiras 24h pés-operatdrias,
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