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Protocolul clinic institutional ,,Sindromul Klippel-Trenaunay la copil” a fost elaborat in baza
Protocolului clinic national ,,Sindromul Klippel-Trenaunay la copil” de catre grupul de lucru in
componenta: Dr. Ion Mihu, dr.hab.med., prof.univ., sef sectie gastroenterologie, IMSP IMsiC; Dr.
Eva Gudumac, academic AS a RM, director, Clinica Chirurgie Pediatricd in Centrul National
Stiintifico-Practic Chirurgie Pediatrica ,,Natalia Gheorghiu”, profesor universitar, sef catedra
Chirurgie, Anestiziologie si Reanimare Pediatrica, USMF | N. Testemitanu”; Dr. Olga Tighineanu,
medic pediatru, doctorand sectia gastroenterologie, IMSP IMsiC. Protocolul a fost discutat si aprobat
la sedinta grupului de lucrul pentru elaborarea si implementarea protocoalelor clinice, Consiliul
Calitatii din cadrul IMsiC, presedinte Mihai Rotaru.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnostic:
1. Sindromul Klippel-Trenaunay.

A.2. Codul bolii (CIM 10): Q 87.2

A.3. Utilizatorii: IMSP IMsiC:

Sectia internare,

sectia gastroenterologie,

sectia ortopedie,

sectiile reanimare si terapie intensiva,
sectiile chirurgie urgenta si septica,
laboratorul clinic,

laboratorul bacteriologic,

sectia endoscopie,

sectia radiologie,

sectia diagnostic functional,
farmacia spitalului.

A.4. Scopurile protocolului

1. Sporirea eficientei diagnosticului precoce al sindromului Klippel-Trenaunay la copii.

2. Ameliorarea calitatii examinarilor clinice si paraclinice a pacientilor cu sindromul Klippel-
Trenaunay.

3. Sporirea calitatii tratamentului pacientilor cu sindromul Klippel-Trenaunay.

A.5. Data elaborarii protocolului: 2013
A.6. Data reviziei urmatoare: concomitent cu reactualizarea PCN.

A.7. Definitiile folosite in document

Sindromul Klippel-Trenaunay - tulburare circulatoric congenitala, caracterizata prin
hemangioame, varice si hipertrofia membrului afectat.
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B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca |MSP IMsiC

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 1 1]
1. Spitalizare e Spitalizarea este necesara pentru confirmarea sindromului Spitalizarea n sectia gastroenterologie si/sau in SRTI a

Klippel-Trenaunay, efectuarea procedurilor diagnostice si
terapeutice care nu pot fi executate in conditii de ambulator
(examenul endoscopic cu biopsie, angiografie).

IMsiC conform criteriilor de spitalizare (vezi caseta 12).

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea
diagnosticului de
sindrom Klippel-
Trenaunay

e Copii cu edeme, malformatii vasculare — hemangioame sau
,tache de vin”, varice, hipertrofia membrului afectat.

e Investigatiile de laborator in sindromul Klippel-Trenaunay includ:

hemoleucograma, inclusiv trombocitele, protrombina, sumarul
urinei, coprograma, teste biochimice.

¢ Examindrile paraclinice sunt utile n cazul prezentei
complicatiilor (examenul endoscopic cu biopsie, angiografie).

Obligatoriu:

» Anamneza si evaluarea patologiilor asociate (vezi
caseta 2);

» Examenul clinic(vezi casetele 3,4,5) ;

» Diagnosticul diferential (vezi caseta 6);

» Investigatii paraclinice obligatorii (vezi tabelul 1).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
nemedicamentos

e Tratamentul compresiv are efecte benefice atit in
terapia insuficientei venoase cronice cit si cu efect protectiv
impotriva traumelor locale.

Obligatoriu:
» Tratamentul compresiv permanent (vezi caseta 10).

3.2. Tratamentul
medicamentos

e Tratamentul medicamentos prevede administrarea
antiagregantelor.

e Terapia chirurgicald a malformatiilor arterio-venoase ramine
a fi un subiect controversat, datorita cresterii numarului
complicatiilor.

Obligatoriu:
» Preintimpinarea complicatiilor.
» Tratamentul chirurgical (vezi caseta 11).

4. Externarea

Extrasul obligatoriu va contine:
v diagnosticul precizat desfasurat;
v’ rezultatele investigatiilor si tratamentului efectuat;
v’ recomandari explicite pentru pacient;

v' recomandari pentru medicul de familie.

o Aplicarea criteriilor de externare (vezi caseta 13);

e Elaborarea planului individual de supraveghere in
functie de evolutia bolii, conform planului tip de
supraveghere;

e Oferirea informatiei pentru pacient (Ghidul
pacientului, Anexa 1)
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C.1. ALGORITM DE CONDUITA
C 1.1.Managementul de conduita al Sindromului Klippel-Trenaunay la copii

Manifestari clinice
edeme

malformatii vasculare
varice

hipertrofia membrului afecta

LEGENDA 1
Y
CAZ SUSPECT
2
da
Y

é

e Trombocite — |
e Proteina generala — |
e Protrombina— | 7

da

A J

Examen endoscopic, cu biopsie
Angiografii
Radiografii ale membrelor

da

A J

@indromul KIippeI-Trenauna9

da 5
Y A
Tratament nemedicamentos: Tratament medicamentos:
Pansamente compresive Antiagregante
6 7 nu
da da v
Tratament chirurgical
Y A
Supraveghere 9
8
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Factori de risc

Caseta 1. Factorii de risc in Sindromul Klippel-Trenaunay la copii

— cauzele aparitiei sindromului sunt nedeterminate, desi exista mai multe ipoteze;

— Bliznak sugereaza un defect intrauterin al lantului simpatic ganglionar sau o comunicare
intermediolaterala a acestor ganglioni, ce ar conduce la dilatarea microscopica a anastomozelor
arteriovenoase [2];

— Servelle sustine ca malformatiile venelor profunde, avind ca rezultat obstructia fluxului venos,
duce la hipertensiune venoasa,dezvoltarea varicelor si hipertrofia extremitatii respective [3];

— McGrory si Amadio sustin ipoteza prezentei defectelor mezodermului sau ectodermului, cu
displazia acestora si mentinerea comunicarii arteriovenoase;

— cele mai multe cazuri, citate in literatura, sunt sporadice. Cu toate acestea, Happle a sugerat o
mostenire autosomal dominanta. Teoria sugereaza ca sindromul Klippel-Trenaunay este
determinat de un singur defect genic aparut la indivizii homozigoti. Heterozigotii sunt purtatori
sandtosi. Boala se manifesta la pacientii care si-au pierdut statutul de heterozigot, printr-o
mutatie somatica in timpul embriogenezei [1] ;

— Tian et al. (2004) au identificat gena VG5Q care a fost considerata a fi susceptibila pentru
sindromul Klippel-Trenaunay.

e Virsta

- Nou-nascut: malformatii vasculare;

- varicele venoase si hipertrofia membrelor sunt inaparente initial;

- virsta medie de prezentare a copiilor la un centru medical este de 4 ani.
e Apartenenta rasiala si etnica

- predilectie geografica nu s-a determinat.

- Sexul raportul dintre barbati si femei este egal, fiind afectate in egala masura ambele sexe.
e Aria geografica

- predilectie geografica nu s-a estimat.

C.2.2. Conduita pacientului
C.2.2.1. Anamneza

Caseta 2. Repere anamnestice pentru diagnosticul Sindromului Klippel-Trenaunay la copii

e Anamneza postnatala e Anamneza eredocolaterala
- limfedem postnatal; - prezenta intrafamiliala a sindromului.
- prezenta malformatiilor congenitale;
- dezvoltarea psihomotorie. e Evolutia manifestirilor clinice(vezi caseta 5).

C.2.2.2. Examenul clinic

Caseta 3. Manifestarile clinice in Sindromul Klippel-Trenaunay la copii
» Un prim criteriu clinic sugestiv, la nou-nascut, ce ne indica un posibil sindrom Klippel-
Trenaunay este limfedemul masiv, adica dezvoltarea limfangiectaziei intestinale, ce necesita
o tactica de diagnostic si terapeutica imediata (vezi Protocolul Clinic National ,, Enteropatia
exudativa la copil ).
Mayjoritatea pacientilor sunt afectati de cele 3 semne clinice primordiale ale sindromului:
1. Malformatii vasculare — hemangioame sau ,.,tache de vin”
2. Varice
3. Hipertrofia
Intr-un studiu clinic de la Clinica Mayo, bazat pe evaluarea 252 pacienti, au fost estimate datele:
— 63 % dintre pacienti au avut toate cele 3 manifestari clinice;
— 37 % au avut 2 din cele 3.
o 98 % hemangioame;
o 72 % varice sau malformatii venoase;
o 67 % hipertrofie la nivelul membrelor.
e Malformatiile vasculare
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sunt prezente de la nastere;

pot creste Tn dimensiuni ulterior;

involutia naturala apare in circa 20 % cazuri;

localizarea de predilectie este la nivelul membrelor inferioare, unilateral de obicei, insa sunt
raportate cazuri cind hemangioamele sunt localizate doar la nivelul membrelor superioare si
la fel unilateral,

caracteristic este localizarea pe partea laterala a membrelor;

hemangioamele au aspect plat, albastru sau violaceu, numite si ,,tache de vin”, adica o pata
de vin;

adincimea hemangioamelor este variabild, poate fi limitat la piele sau sa se extinda mai
profund, la tesutul subcutanat, inclusiv muscular si 0sos.

organe interne, ca: pleura, splina, ficatul, vezica urinara, colonul pot fi similar afectate, insa
necesita o monitorizare adecvata pentru a evita hemoragia internd, care se poate manifesta
prin melena, hematurie, hematoptizie.

in cazul hemangioamelor mari, acestea devin capcana pentru trombocite, sechestrindu-le
evoluind ulterior la sindromul Kasabach-Merritt, 0 coagulopatie de consum.

Varicele

initial sunt inaparente, dezvoltindu-se mai apoi;

varicele pot produce staza venoasa, manifestindu-se prin durere, hemoragii, tromboflebita,
si embolie pulmonara;

exploarari chirurgicale au estimat atrezia si agenezia venelor profunde, compresie prin
benzi fibroase, artere aberante, anomalii musculare;

fistule arterio-venoase, trasatura care distinge sindromul Klippel-Trenaunay de sindromul
Parkes-Weber, rareori poate fi gasit in extremitatea afectata.

Hipertrofia

prezenta de la nastere;

progreseaza in primii ani de viatd;

in marea majoritate a cazurilor, doar un membru inferior este afectat;

5-11 % un membru superior;

13-19 % un membru inferior si un membru superior sau ambele membre superioare sau
inferioare;

hipertrofia membrelor inferioare conduce la discrepanta de lungime, contribuind la un mers
nesigur, au fost raportate diferente de cca 12 cm;

alungirea unei extremitati apare la circa 70 % dintre pacienti, iar cresterea in diametru la cel
putin 50 %.

Anomalii limfatice

23 % dintre pacienti au limfedem, asociat cu durere si oboseald;

70% dintre pacienti prezinta scaderea numarului de trunchiuri limfatice si ganglioni
limfatici;

19-53 % cazuri fac cel putin un episod de tromboflebita;

susceptibilitatea la infectii si celulita.

Caseta 4. Manifestari clinice asociate Sindromului Klippel-Trenaunay

spina bifida - osteoporoza

hipospadie - insuficientd venoasa cronica
polidactilie, oligodactilie, syndactilie - ulceratii

hiperhidroza, hipertricoza - tromboza, embolie
parestezii - angiosarcom

Caseta 5. Manifestari clinice indirecte ale Sindromului Klippel-Trenaunay

Fata: hipertrofie faciala, asimetrie, prezenta hemangioamelor.

Ochi: cataracta.

Membrele: fistule arterio-venoase si limfangiectazie.

Miinile si picioarele: sindactilie, polidactilie si macrodactilie.

Sistemul cardiovascular: insuficienta cardiaca.

Hematologice: sindromul Kasabach-Merrit cu trombocitopenie ca urmare a consumului de
trombocite de catre hemangioame.

Afectari viscerale: visceromegalie, ascita, hemangioame a sistemului urinar si
gastrointestinal, a pleurei si mezenteriu.
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C.2.2.3. Investigatii paraclinice

Diagnosticul Sindromului Klippel-Trenaunay poate fi bazat doar pe 0 anamneza minutioasa §i
examen clinic. lar examinarile paraclinice sunt utile in cazul prezentei complicatiilor.
Tabelul 1. Alte examindri instrumentale efectuate pentru Sindromul Klippel-Trenaunay la copii

Examinarea paraclinica Rezultatele scontate
Ecografia organelor - pentru diagnosticul direct al maladiei nu este utilizata;
abdominale - diagnostic diferential si aprecierea patologiilor concomitente.
Ecografia rinichilor - diagnostic diferential al edemelor si definitivarea cauzelor bolii.
Ecografia Doppler a - stabilirea malformatiilor vasculare.

sistemului venos si arterial

Angiografie cu rezonanta

L - stabilirea malformatiilor vasculare.
magnetica

Tomografia computerizatd - stabilirea malformatiilor posibile.

Radiografii ale membrelor | - determinarea discrepantei dintre membre.
Tabelul 2. Examindri de laborator pentru stabilirea Sindromului Klippel-Trenaunay la copii
Examinarea paraclinici Rezultatele scontate
Testele biochimice - Proteina towla__ b
- Albumina — |;

- Gamaglobuline — |;

- ALAT,ASAT-N.1;
- Bilirubina—N, 1

- CaP-N,|;

- Fierul seric—N, |;

- Colesterolul — N, |;

- Ureea, creatinina—N, 1;
- Timpul de coagulare;

- Fibrinogenul;

- Protrombina;

- Tromboplastina partial activata
- Kaliul;

- Natriul.

- Hemoglobina — |;

- Leucocite — N, 1, cu deviere spre stinga;
- Trombocite — |;

- Limfocite — |;

- VSH —1.

Examenul sumar de singe

- steatoree moderata, uneori intermitenta, care coboara coieficientul

Examenul rologi . - . o : :
amentt coprologlc de absorbtie a grasimilor aproximativ la 80% din totalul ingerat.

Examenul coproparazitologic - diagnostic diferntial.

C.2.2.4. Diagnosticul diferential al Sindromului Klippel-Trenaunay la copii

Caseta 6. Maladii pentru diferentierea Sindromului Klippel-Trenaunay la copii

e Sindromul Parkes-Weber e Sindromul Sturge-Weber
e Sindromul Maffucci e Atrezia congenitald limfatica
e Sindromul ,,Proteus” e Hemangioendotelioma Kaposi

e Sindromul Solomon (epidermal nevus syndrome) — asociaza malformatii vasculare ale pielii
sistemului nervos central cu anomalii scheletice.
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C.2.3. Tratamentul in Sindromul Klippel-Trenaunay

Caseta 7. Tipurile de tratament in Sindromul Klippel-Trenaunay la copii
e Tratament nemedicamentos;
e Tratament medicamentos, prevede tratament symptomatic (vezi PCN ,, Enteropatia exudativa
la copil”);
e Tratament chirurgical.

C.2.3.1. Tratamentul nemedicamentos

Caseta 10. Tratamentul nemedicamentos in Sindromul Klippel-Trenaunay la copii
e majoritatea pacientilor cu sindromul Klippel-Trenaunay pot fi tratati nemedicamentos;
e masurile conservatoare includ pansamentele compresive;
¢ utilizarea regulata a ciorapilor sau a pansamentelor compresive elastice pentru a fi eficienta
trebuie ficutd permanent, ceea ce nu este usor de acceptat de toti pacientii;
e tratamentul compresiv are efecte benefice atit in terapia insuficientei venoase cornice, cit
si cu efect protectiv impotriva traumelor locale.

C.2.3.2. Tratamentul chirurgical

Caseta 11. Tratamentul chirurgical in Sindromul Klippel-Trenaunay

e Malformatiile congenitale nu pot fi complet eradicate, astfel excizia subtotald doar reduce
durerile, amelioreaza functiile, diminua tumefactia.

e Terapia chirurgicald a malformatiilor arterio-venoase ramine a fi un subiect controversat,
datorita cresterii numarului complicatiilor.

e Laser-terapia endovenoasa a venei safena magna — metoda mini-invaziva cu rezultate destul de
eficiente (coagulare cu lazer).

e Leziunile localizate, simptomatice pot fi tratate prin excizie, desi multe dintre ele pot fi mult
mai extinse, decit ar parea la examinarea clinica.

e Embolizarea ramurii arteriale a fost incercata cu rezultate mai putin bune, deoarece leziunea nu
contine comunicari arterio-venoase importante (embolizare).

e Scleroterapie.

Caseta 12. Criteriile de spitalizare a copiilor cu Sindromul Klippel-Trenaunay
confirmarea sau infirmarea diagnosticului;

e prezenta complicatiilor;

e efectuarea investigatiilor invazive;

e tratament chirurgical.

Caseta 13. Criteriile de externare a copiilor cu Sindromul Klippel-Trenaunay
e ameliorarea stdrii generale;
e excluderea complicatiilor;
e raspuns la tratamentul medicamentos.

C.2.4. Supravegherea copiilor cu Sindromul Klippel-Trenaunay

Caseta 14. Supravegherea pacientilor cu Sindromul Klippel-Trenaunay
& Se vor respecta urmatoarele recomandari:
- utilizarea regulata a ciorapilor sau a pansamentelor compresive elastic;
- examinarea clinica 1 data la 6 luni.
& Perioada de supraveghere va dura toati viata.

C.2.5. Complicatiile

Caseta 15. Complicatiile Sindromului Klippel-Trenaunay la copii

parestezii, ulcere de staza, hemoragie, celulita infectii secundare ale tegumentelor;
embolie pulmonara, tromboflebita;

hipertrofia unui membru poate dezvolta scolioza, ulterior anomalii de mers;
tendinta de a dezvolta boala degenerativa a articulatiilor la o varsta frageda.

Caseta 16. Pronosticul Sindromului Klippel-Trenaunay la copii
Pronosticul este dependent de:
- diagnosticul precoce;
- evolutia malformatiilor congenitale;
- discrepanta membrelor.
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D. RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU IMPLEMENTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Institutul Mamei
si Copilului
Secria
gastroenterologie

Personal:

medic gastroenterolog pediatru certificat;

medic pediatru certificat;

medic de laborator;

medic imagist;

asistente medicale;

acces la consultatiile calificate: dietolog, genetic, gastrolog, cardiolog, hematolog,
oftalmolog, ortoped, chirurg.

Dispozitive medicale:

cintar pentru sugari,

cintar pentru copii mari;

panglica-centimetru;

fonendoscop;

laborator clinic standard pentru determinarea: hemoleucogramei, teste biochimice
(proteina totala, aloumina, gamaglobuline, ASAT, ALAT, bilirubina si fractiile ei),
fierul seric, Ca, P, K, Na, CIC;

fibrogastroscop;

cabinet radiologic;

laborator imunologic;

serviciul morfologic cu citologie.

...Z....

edicamente:

pansamente compresive;
tratament simptomatic;
tratament chirurgical.

E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLIMENTARII PROTOCOLULUI

tratamentului
pacientilor cu
Sindromul
Klippel-
Trenaunay

cu diagnosticul de
Sindromul Klippel-
Trenaunay, carora li s-a
administrat tratament
conform recomandarilor
Protocolului clinic
institutional ,,Sindromul
Klippel-Trenaunay la
copil”

Nr. Scopul Scopul Metoda de calculare a indicatorului

d/o Numiiritorul Numitorul

1. Depistarea 1.Ponderea pacientilor cu | Numarul pacientilor cu Numarul total de pacienti cu
precoce a diagnosticul stabilit de diagnosticul stabilit de diagnosticul de Sindrom
pacientilor cu Sindromul Klippel- Sindrom Klippel-Trenaunay | Klippel-Trenaunay, care S-au
Sindromul Trenaunay in prima lund | in prima lund de la aparitia | aflat la tratament de
Klippel- de la aparitia semnelor semnelor clinice, pe stationar in sectia
Trenaunay clinice parcursul unui an x 100 gastroenterologie, pe

parcursul ultimului an.

2. | Ameliorarea 2.Ponderea pacientilor cu | Numarul pacientilor cu Numarul total de pacienti cu
examinarii diagnosticul de Sindrom | diagnosticul de Sindrom Sindromul Klippel-Trenaunay
pacientilor cu Klippel-Trenaunay, Klippel-Trenaunay, carora li | care s-au aflat la tratament
Sindromul carora li sa efectuat sa efectuat examenul clinic, | de stationar in sectia
Klippel- examenul clinic si paraclinic obligatoriu gastroenterologie pe
Trenaunay paraclinic obligatoriu conform recomandarilor parcursul ultimului an.

conform recomandarilor | Protocolului clinic
Protocolului clinic institutional ,,Sindromul
institutional ,,Sindromul Klippel-Trenaunay la copil”,
Klippel-Trenaunay la pe parcursul ultimului an x
copil” 100
3. | Sporirea calitatii | 3.1. Ponderea pacientilor | Numarul pacientilor cu Numarul total de pacienti cu

diagnosticul de Sindrom
Klippel-Trenaunay, carora li
s-a administrat tratament
conform recomandarilor
Protocolului clinic
institutional ,,Sindromul
Klippel-Trenaunay la copil”,
pe parcursul ultimului an x
100

care s-au aflat la tratament
de stationar in sectia
gastroenterologie pe
parcursul ultimului an.

Sindromul Klippel-Trenaunay
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F.ASPECTELE MEDICO-ORGANIZATIONALE
1. Indicatiile (sau criteriile) de trimitere a pacientului cu Sindromul Klippel-Trenaunay.

Tabelul 1. Transferul in alte sectii (transfer intern si transfer extern) a pacientilor cu
Sindromul Klippel-Trenaunay conform indicatiilor

Indicatii (criterii)

R Transferul (destinatia) Persoanele de contact
Complicatiile sindromul Sectia chirurgie septicd, sau | Sef sectie - Larisa Boistean
Klippel-Trenaunay sectia reanimare si terapie Nr.telefon: 523-782; 2-33, 5-48

intensiva chirurgicala Sef sectie - Tatiana Pasicovchi
Nr.telefon: 55-96-59; 5-43, 2-39
Agravarea starii pacientului cu | Sectia de reanimare si Sef sectie — Ana Oglinda
sindromul Klippel-Trenaunay terapie intensiva Nr.telefon:523-613;3-38,4-14
pediatrica
Stari chirurgicale urgente la Sectia chirurgie urgenta Sef sectie - Mihai Seu
pacientii cu sindromul Klippel- Nr.telefon:55-96-58;5-63,6-19
Trenaunay Sef sectie - Larisa Boistean
Sectia chirurgie septica Nr.telefon: 523-782; 2-33, 5-48
Caz suspectat/confirmat IMSP Institutul Oncologic Sectia internare
oncologic str. N.Testemitanu, 30 Nr. telefon: 72-55-88

Procedura generala de transfer a pacientului:

1. Medicul curant informeaza seful sectiei despre: complicatiile/patologia concomitentd/agravarea
starii, parvenite la pacientul cu sindromul Klippel-Trenaunay.

2. Seful sectiei consulta pacientul in comun cu medicul curant.

3. Pacientul este obligatoriu consultat de seful clinicii sau conferentiarii catedrei, responsabili de
sectia respectiva.

4. In caz de transfer intern, seful sectiei invita consultant din sectia respectiva si se i-a decizia
respectiva.

5. In caz de transfer in altd institutie, prin intermediul sefului sectiei se informeaza directorul
departamentului respectiv despre cazul respectiv.

6. Directorul departamentului respectiv invitd consultant din institutia competentd externa pentru
determinarea tacticii ulterioare de tratament sau transfer in alta institutie, la necesitate.

7. Se convoacd Consiliul medical in componenta: Directorul departamentului, seful clinicii, seful
sectiei, medicul curant, consultant invitat si alti specialisti de profil (la necesitate).

8. Medicul curant perfecteaza epicriza de transfer (pentru transfer intern - forma 003e; pentru
transfer extern - f 027¢), care va include obligatoriu: datele de pasaport, diagnosticul, starea
pacientului, date despre evolutia bolii, rezultatele investigatiilor, tratamentul administrat,
concluzia consiliului cu argumentarea necesitdtii transferului, recomandari.

9. Pentru transportarea pacientului In altd institutie medicala (transfer extern) va fi utilizat
transportul IMSP 1MsiC.

2. Cerintele fata de continutul, perfectarea si transmiterea documentatiei medicale
pentru trimiterea pacientului si/sau a probelor de laborator

1. Pentru efectuarea investigatiilor in alta institutie (care necesita prezenta pacientului), se
elibereaza, de catre medicul curant indreptare, care va include obligatoriu diagnosticul,
argumentarea procedurii si numarul politei de asigurare (forma 027e).

2. Pentru efectuarea investigatiilor in alte institutii (care nu necesita prezenta pacientului)
materialul biologic va fi insotit de forma standarda de intreptare si transportat de catre IMSP
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IMsiC.

3. Pentru consultatii in alte institutii, medicul curant argumenteaza necesitatea efectuarii
consultatiei in forma 003e. Consultatia preventiv se coordoneaza prin seful sectiei sau vice-
director medical. Pacientul este insotit de catre personalul medical, care este responsabil de
documentatia medicala.

3. Ordinea de asigurare a circulatiei documentatiei medicale, inclusiv intoarcerea in

institutie la locul de observare sau investigare

1. In contract cu institutiile subcontractate este mentionat modalitatea de expediere si
receptionare a rezultatelor.

4. Ordinea instruirii pacientului cu privire la scopul transferului la alt nivel de

asistenta medicala

1. Pacientul este informat de catre medicul curant despre necesitatea transferului la alt nivel de
asistenta medicala (transfer extern sau intern). Transferul se efectueaza cu acordul
informat al pacientului.

5. Ordinea instruirii pacientului cu privire la actiunile necesare la intoarcere pentru
evidenta ulterioara (de exemplu: dupa externarea din stationar etc.)
1. Extrasul (forma 027e) obligatoriu va include recomandari pentru pacient.

Anexa
GHIDUL PACIENTULUI CU SINDROMUL KLIPPEL-TRENAUNAY

Sindromul Klippel-Trenaunay este o patologie congenitald, caracterizatd prin hemangioame,
varice si hipertrofia membrului afectat. Pentru prima data, acest sindrom a fost descris in 1900, de
catre medicii francezi Klippel si Trenaunay, la doi pacienti, care prezentau hemangioame si
varicozitati ale unui membru, asociate cu hipertrofia tesuturilor moi si 0sos.

Cuzele aparitiei Sindromului Klippel-Trenaunay

Pind la moment nu se cunosc cauzele aparitiei sindromului, dar
unele cercetari cred ca o parte din defect 1i revin formarii anormale
a vaselor sangvine in perioada sarcinii. Altii cred cd este cauzat de
suferinta fatului care se dezvoltd in uter, cauzate de compresia
venoasa i presiunie venoasa anormala.

Este presupusd si teoria de transmitere autosomal-dominanta,
adica defectul genei afectate este transmisa de la parinti si copii.

Cum se manifesta Sindromul Klippel-Trenaunay
Sindromul Klippel-Trenaunay se caracterizeaza clinic prin 3 manifestiiri caracteristice:
1. Varice nesistematizate, frecvent unilaterale ale membrelor inferioare.
2. Hipertrofia membrului afectat.
3. Hemangiom cutanat.

e Malformatiile vasculare
- sunt prezente de la nastere;
- pot creste in dimensiuni ulterior;
- involutia naturald apare in circa 20 % cazuri,
- caracteristic este localizarea pe partea laterala a membrelor;
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- localizarea de predilectie este la nivelul membrelor inferioare, unilateral de obicei, insa sunt
raportate cazuri cind hemangioamele sunt localizate doar la nivelul membrelor superioare si
la fel unilateral,

- hemangioamele au aspect plat, albastru sau violaceu, numite si ,,tache de vin”, adica o pata
de vin;
- adincimea hemangioamelor este variabila, poate fi limitat la piele sau sa se extindd mai
profund, la tesutul subcutanat, inclusiv muscular si 0sos.
e Varicele
- initial sunt inaparente, dezvoltindu-se mai apoi;
- varicele se pot manifesta prin durere, hemoragii, tromboflebita;
e Hipertrofia
- prezentd de la nastere;
- progreseaza in primii ani de viata;
- 1n marea majoritate a cazurilor, doar un membru inferior este afectat;
- 5-11 % un membru superior;
- 13-19 % un membru inferior si un membru superior sau ambele membre superioare sau
inferioare;
- hipertrofia membrelor inferioare conduce la discrepanta de lungime, contribuind la un mers
nesigur, au fost raportate diferente de cca 12 cm;

- alungirea unei extremitati apare la circa 70 % dintre pacienti, iar cresterea in diametru la cel
putin 50 %.

Alte anomalii ale Sindromului Klippel-Trenaunay

asimetria fetei (o parte a fetei poate fi mai mica decit cealalalta);

probleme oculare, ce includ: glaucomul si cataracta;

macrocefalie (cap mare) sau microcefalie (cap mic);

degetele de la miini si picioare pot fi disproportionale (mari sau mici);

anomalii de numar a degetelor: polidactilie (mai multe degete) sau oligodactilie (mai putine).

Cum se stabileste diagnosticul de Sindrom Klippel-Trenaunay

& pe o anamneza minutioasa §i examen clinic. lar examinarile

paraclinice sunt utile in cazul prezentei complicatiilor. Si acestea
) includ:  durere, ulceratii, hemoragie, insuficienta cardiac,
- compresiune.

r\ (: 1 Diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay poate fi bazat doar
- )
\ l

-

Tratamentul Sindromului Klippel-Trenaunay

Actual nu exista tratament specific pentru sindromul Klippel-
Trenaunay.

Tratamentul compresiv are efecte benefice atat in insuficienta venoasa
cronica, la fel si ca tratament protector impotriva traumelor locale.

Tratamentul chirurgical a anomaliilor arterio-venoase nu este
argumentat definitiv, deoarece in lipsa investigatiilor complete acesta
poate determina cresterea numarului de complicatii.

Laser-terapia endovenoasa a venei safena magna este un tratament
neinvaziv.
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