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Introducdo: A sindrome de Klippel-Trenaunay é uma rara afeccdo congénita da mesoderme, que
se caracteriza por uma triade composta por hemangiomas cutaneos, veias varicosas e hipertrofia
dos tecidos Gsseos e/ou partes moles. Descri¢cdo do caso: Paciente, masculino, de 10 anos, deu
entrada em hospital infantil terciario de Fortaleza, com diagnostico de linfangioma congénito em
membro inferior esquerdo, apresentando infecgdo secundaria de lesdes bolhosas do referido
membro. Ao exame fisico, observou-se ainda a presenca de hemangioma extenso em regido
posterior do quadril esguerdo e varicosidades difusas pelo membro. Adicionamente, foi
evidenciada massa abdominal palpavel em flanco e fossa iliaca esquerdos. Diante da presenca da
triade classica da doenca, aventou-se a hipotese diagndstica de sindrome de Klippel-Trenaunay,
que foi reforcada pela equipe da onco-hematologia. Foi solicitada ressonéncia magnética de
abdome e pelve, visando afastar associacdo da referida sindrome com tumor de Wilms e outras
neoplasias, tendo sido concluido que a massa abdominal apresentava caracteristicas de
linfangioma, afastando malignidades. Associado ao exposto, constatou-se quadro de desnutricéo
grave, anemia e hipoalbuminemia, com inversdo albumina-globulina. Foi aventada hipétese de
linfangiectasia intestinal para justificar quadro de desnutricdo e, devido a inversdo albumina
globuling, foi realizada eletroforese de proteinas que evidenciou gamopatia monoclonal as custas
de 1gG. Investigacdo diagnostica adicional para descartar neoplasias hematol dgicas foi negativa.
Discussdo: A sindrome de Klippel-Trenaunay consiste em afeccdo rara, tendo sido reportado, na
literatura, aumento do risco para neoplasias malignas. A associagdo da sindrome com
hipergamagl obulinemia isolada é um achado extremamente incomum, com informagdes escassas
em estudos. Concluséo: O presente relato de caso propde debate acerca de uma patol ogia pouco
encontrada na literatura, cujo diagndstico e entendimento permanecem um desafio na pratica
clinica
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