QUILOTORAX SECUNDARIO A SINDROME DE KLIPPEL TRENAUNAY - UMA RARA
CAUSA DE DERRAME PLEURAL: UM RELATO DE CASO

Introducao: A Sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) ¢ uma doenca congénita rara, cuja triade
classica € composta por mancha vinho do porto, veias varicosas com ou sem malformagdes venosas e
hipertrofia 6ssea e dos tecidos moles, envolvendo, geralmente, apenas uma extremidade, estando
associada anormalidades vasculares, seja de capilares, linfaticas e/ou venosas. O desenvolvimento de
quilotorax por malformacao linfatica é rara, com poucos casos descritos na literatura.

Objetivos: Reportar uma rara manifestacao associada a SKT e seu manejo.
Métodos: Relato de caso a partir de dados de prontuério.

Relato de caso: Homem, 35 anos, com diagnostico de SKT aos 3 meses de idade por divergéncia de 3
cm entre os membros inferiores, além de prejuizo de dinamica linfatica e linfedema em membro
inferior esquerdo, sem outras repercussoes durante a vida. Ha 15 dias da admissdo hospitalar, iniciou
quadro de dor toracica e dispneia aos pequenos esfor¢cos. Negava febre, perda de peso ou historia de
trauma. Foi realizada radiografia de térax sendo evidenciado volumoso derrame pleural a esquerda,
havendo saida de liquido pleural de aspecto quiloso, com proteinas e triglicerideos elevados a analise
do liquido. Excluidas causas secundarias, como neoplasias ou traumas, sendo aventada a possibilidade
de quilotorax secundario a SKT. Foi realizada a drenagem toracica, dieta com restrigdo de
triglicerideos de cadeia média e, em seguida, nutricao parenteral devido a persisténcia de drenagens
superiores a 1000 ml/dia. A ligadura do ducto toracico foi necessaria diante da refratariedade assim
como inicio de medicagdes adjuvantes de efeito anti-angiogénico: Octreotide 600 mcg/dia e Sirolimus
2mg/dia. Em decorréncia da perda de grande volume diario de linfa, evoluiu com linfopenia e quadro
infeccioso, sendo necessario antibioticoterapia de amplo espectro e infusdo de imunoglobulinas. A
despeito das medidas instituidas, persistiu com alto débito pelo dreno e deterioragdo clinica, sendo
optado pela confecgdo de pleurodese quimica com o uso de tetraciclina bilateralmente, com resolucdo
do quadro. Esta em acompanhamento ambulatorial, em uso de Sirolimus, sem novas evidéncias de
derrame pleural.

Conclusfdo: Ressalta-se a rara associagdo entre quilotorax e a SKT e o seu dificil manejo diante da
raridade, nao havendo terapia padrdo preconizada. O relato de caso contribui para fomentar a
discussdo acerca do uso do Sirolimus na SKT, o que, no caso descrito, tém levado a um bom controle
ambulatorial da doenca apds as abordagens cirurgicas.



