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RESUMO: A sindrome de Klippel-Trenaunay é uma patologia congénita, de
natureza rara, caracterizada pela presenca da triade: manchas vinho do
porto, malformagdes venosas ou veias varicosas e hipertrofia dssea e/ou
tecidual. Sua etiologia ainda ndao é bem definida, mais de uma forma geral
na maioria das vezes acontecem desde o nascimento. O tratamento em geral
é conservador, sendo as intervengdes limitadas ao tratamento das
complicagdes. Apresentamos o relato de um caso clinico odontoldgico de um
acompanhamento a longa duragao de um paciente com manifestacdes da
sindrome desde o nascimento. Ressalta a importancia de medidas educativas
e preventivas, como meio preventivo para evitar intervengodes invasivas
como endodontias, exodontias e subsequentes hemorragias e cicatrizagao
retardada. Conclui-se que esses pacientes devem receber tratamento
odontoldgico precocemente e ser acompanhados em centros de referéncias,
com equipes multiprofissionais e um arsenal terapéutico, garantindo a eles
promocao de saude e uma melhor qualidade de vida.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome, Klippel-Trenaunay, Saude e Cuidados de
Longa Duracao, Doencas Raras, Odontologia.

ABSTRACT: Klippel-Trenaunay syndrome is a rare congenital pathology
characterized by the presence of the triad: port wine stains, venous
malformations or varicose veins and bone and/or tissue hypertrophy. Its
etiology is still not well defined, but in general most of the time it happens
from birth. Treatment is generally conservative, with interventions limited to
the treatment of complications. We present the report of a clinical dental
case of a long-term follow-up of a patient with manifestations of the
syndrome since birth. It emphasizes the importance of educational and
preventive measures, as a preventive means to avoid invasive interventions
such as endodontics, extractions and subsequent hemorrhages and delayed
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healing. It is concluded that these patients should receive early dental
treatment and be followed up in reference centers, with multidisciplinary
teams and a therapeutic arsenal, guaranteeing them health promotion and a
better quality of life.

KEYWORDS: Syndrome, Klippel-Trenaunay, Health and Long Term Care,
Rare Diseases, Dentistry.

1. Introducao

A Sindrome de Klippel - Trenaunay (SKT) é uma patologia congénita,
de natureza rara, caracterizada por manifestagoes clinicas e sintomas fisicos,
representados pela triade: hemagiomas (manchas cor vinho do porto),
varicosidades e hipertrofia unilateral de ossos e tecidos moles (Zhu et al.,
2020).

A etiologia dessa sindrome nao €& bem esclarecida, no entanto, os
estudos indicam wuma mutagdo somatica do gene PIK3CA mais
frequentemente e eventualmente nos GNAQ, TIE2 e PIK#CR1, além disso a
literatura relata casos familiares, sugerindo uma heranca multifatorial
(Vahidnezhad, Youssefian & Uitto, 2015; Fereydooni & Nassiri, 2020; Harna
& Tomar, 2020).

Relativo a incidéncia considera-se que dois a cinco casos em cada cem
mil individuos, sendo o sexo masculino o mais afetado. A triade da SKT
quase que invariavelmente manifesta-se anteriormente a primeira década de
vida e sem progndstico de involugao (Cagri Coskun et al., 2023).

O diagndstico é essencialmente clinico, com presenca minima de dois

dos sintomas que compdem a triade, conjugados com exames de
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uItrassonograflas e angiografia por ressonancia magnética (Harnarayan &

Harnanan, 2022).

Ao tempo que as manifestacoes sistémicas, sob a perspectiva médica,

estdo bem delineadas e discutidas, o mesmo ndo procede com a area da
odontologia. Entretanto, reconhece-se que as manifestacbes orofaciais
incluem: hemangionas cutaneos, hemagioma de mucosa oral limitado ao
lado afetado, hipertrofia dos tecidos moles bucais, assimetria facial, aumento
unilateral dos maxilares afetados, Oclusopatias e erupgao dentaria
prematura (Ogawa, 2019; Fakir, 2009).

Dessa forma, o presente artigo, propde descrever um caso clinico, raro
e incomum da SKT, evidenciando seus aspectos clinicos gerais e bucais, bem

como as estratégias e decisdes clinicas odontoldgicas efetuadas.

2. Relato do Caso

Paciente, P.A.S, com 3 anos de idade, sexo masculino, foi encaminhado
na data de Fevereiro/2012, ao Centro de Especialidades Odontoldgicas
(CEO), por intermédio do Centro Médico da Unidade Basica de Saude (UBS)
- Sobral - CE, com sugestdo de Sindrome Genética de KT, e apresentar um
quadro de oclusopatia.

No exame médico geral evidenciou hemagiomas cutaneos visiveis nos
membros superiores e inferiores. No historico médico foi relatado episddios
de crises convulsivas, com prescricdo médica de anticonvulsivantes. Nao
havia descricdo de reagdes alérgicas, hemorragias ou intervengoes
cirirgicas. Apresentava desenvolvimento cognitivo compativel com a faixa
etaria. De acordo com seus cuidadores, ndo existe caso similar entre
familiares e parentes proximos.

O exame extra-oral apresentou assimetria facial com hipertrofia

unilateral de tecidos moles e duros, do lado direito, ocorrendo do mesmo
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lado da malformagao vascular, e presenca de mancha de vmho do porto
predominantemente do lado direito da face, cabeca e pescoco.

Notou-se, ainda, desvio do dorso nasal acompanhando o lado da
hipertrofia, bem como a boca entreaberta, labio superior hipotodnico, curto e
elevado, além de equimoses no labio inferior. A mandibula apresentou
discreto desvio para o lado direito.

O exame intra-bucal revelou aumento do alvéolo maxilar, em altura e
espessura, com nitida alteracdo do plano oclusal maxilar com declive para o
lado direito. Mordida aberta anterior e mordida cruzada posterior foram
notaveis.

Evidenciou-se o estreitamento e aprofundamento da regidao mediana
do palato duro, conferindo-lhe formato ogival.

Observou-se, na arcada inferior, um desnivel do plano oclusal,
acompanhando a inclinagcdo do crescimento da mandibula, com desvio da
linha média para o lado direito.

Nos tecidos moles bucais, verificou-se as Ulceras na regido da papila
incisiva e na regido dorsal da lingua.

Relativo a denticdo decidua, notou-se a presenca de diastemas
importantes, exceto entre os incisivos centrais superiores, além de atricdo
dentaria na face palatina dos incisivos centrais. Constatou-se uma higiene
bucal regular, com auséncia de lesdes de carie ou manchas brancas ativas
(figura 1).

Figura 1 - Fotografia A (extra-oral). B e C (intra-oral).

Fonte: Acervo pessoal.
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Referente ao plano de tratamento inicialmente procedeu-se uma
instrucdo e orientacao de higiene bucal com profilaxia profissional,
agendando o retorno apdés um periodo de seis meses para controle e
acompanhamento.

Ao retorno, os cuidadores apresentaram um laudo de tomografia
computadorizada, apontando uma hiperostose da hemiface direita se
estendendo para o osso frontal e desvio de septo nasal, cujo quadro
compatibilizava com displasia fibrosa poliostotica hemifacial direita e frontal
bilateral.

Em funcdo das condigGes clinicas dentarias terem sido mantidas
idénticas a primeira consulta, repetiu-se as medidas educativas e
preventivas, solicitando um exame de imagem panoramica.

Ao retorno em Fevereiro de 2013, o laudo radiografico panoramico
descrevia a normalidade da denticdo decidua e a presenca de formacao de
todos os germes dentarios permanentes, exceto os terceiros molares. Uma
extensa imagem de opacidade difusa na hemi-maxila direita foi observada,

com deslocamentos das unidades dentarias (figura 2).

Figura 2 - Radiografia panoramica dos maxilares (2013).

Fonte: Acervo pessoal.
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Nesse periodo, um Iaudo de ressonancia magnética, soI|C|tado pela
area médica, diagnosticou veias anomalas drenando paro o seio sagital
superior, a direita, sendo conclusivo de malformacdo venosa. Foram
relatadas crises convulsivas.

Ao longo do periodo de tratamento e controle, particularmente a partir
do ano de 2013 e a data atual, os procedimentos odontoldgicos resumiram-
se em uma exodontia do dente 85, devido nao ter sofrido esfoliagao no tempo
correto (figura 2), restauracao adesiva no dente 26, raspagens
supragengivais e permanente controle do biofilme, por meio do incentivo ao

autocuidado e profilaxia profissional (figura 3).

Figura 3 - Radiografia panoramica dos maxilares (2018).

Fonte: Acervo pessoal.

Atualmente, o paciente encontra-se com retorno programado para

acompanhamento para o ano de 2024 (figura 4).
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Figura 4 — Cronologia de acompanhamento.
2013 2014 2016 2018
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Fonte: Acervo pessoal.

4. Discussao

Considerando o caso clinico descrito, é relevante sublinhar que para o
atendimento odontoldgico a pacientes com necessidades especiais, torna-se
imprescindivel o conhecimento e compreensao da trajetdria da doenga em
questdo, estabelecendo assim as limitagcdes e as preméncias basicas do
paciente.

Além disso, a integracdo do nucleo familiar junto ao profissional da
saude, seguramente proporcionara uma maior adesao ao tratamento
proposto e por consequéncia uma melhor qualidade de vida ao paciente
especial.

As intervenglGes odontoldgicas em pacientes com sindrome SKT é
particularmente dificultada, em funcao de que por apresentarem
hemangiomas nas regides dos labios, mucosa ora, lingua, gengiva, palato
duro e palato mole, geram situacdes de potenciais hemorragias (Ogawa et
al., 2019; Al-Saleem, Al-Jobair, 2013; Ogawa et al., 2019).

As producoes bibliograficas tém demonstrado que pacientes com SKT
podem desenvolver sangramentos pds-operatérios e sugerem investigacao
hematoldgica detalhada (Ita et al.,2001; Then et al.,2018), entretanto, no
caso descrito a exodontia ocorreu sem comprometimentos adversos.

A prevaléncia de carie nao tem sido reportada nesses pacientes, por

outro lado, a presenca de oclusopatias e hiperplasias gengivais podem
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favorecer o aparecimento de lesdes de carie (Kerpel, 2007) obrigando a um

rigoroso controle do biofilme e uma dieta equilibrada, atitudes tomadas e
observadas no presente caso.

Ha que considerar-se que no caso descrito, somente uma intervencgao
restauradora foi necessaria, confirmando o baixo indice de céarie, o que pode
ser justificado pelo controle realizado nesse periodo de tratamento, evitando
gue o paciente estivesse sob a exposicao de desafios cariogénicos.

E interessante ressaltar que todos os procedimentos clinicos dirigidos
ao paciente foram realizados com técnicas de manejo de comportamento
peculiares a pacientes especiais, no sentido de resgatar a socializagao da
crianga e reafirmar a conscientizacdao parental na adesao ao tratamento e

aos cuidados com a saude bucal e o vinculo afetivo.

5. Conclusao

A despeito da SKT ser uma doenca rara, é fundamental que o clinico
geral e o odontopediatra reconhega suas manifestacdes sistémicas e as
repercussoes orofaciais presentes nos pacientes.

Ademais, quanto mais precocemente esses pacientes forem
contemplados com medidas educativas e preventivas, maior a possibilidades
de evitar intervengbes invasivas como endodontias, exodontias e
subsequentes hemorragias e cicatrizagao retardada.

Idealmente, pacientes nessas condicdes devem ser acompanhados em
centros de referéncias, com equipes multiprofissionais e um arsenal
terapéutico, garantindo a eles promocdo de saude e com isso uma melhor

qualidade de vida.
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