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RIASSUNTO

Scopo del lavoro. La Sindrome di Klippel-Trenaunay (KTS) € un disordine
congenito caratterizzato dalla triade angiomi cutanei, vene varicose e
ipertrofia di ossa e tessuti molli. Interessa solitamente gli arti inferiori, ma pud
colpire anche altri distretti come la regione cranio-facciale, inclusa la cavita
orale. In questo distretto si manifesta con angiomi piani, iperplasia gengivale,
ipertrofia dei tessuti molii e del tessuto osseo mandibolare.

Materiali e metodi. E riportato il caso di una paziente affetta da KIS con
disodontiasi dei terzi molari inferiori, al fine di evidenziare la programmazione
chirurgica exodontica relativamente al controllo dell’'emostasi e della
coagulazione.

Conclusioni. Nei pazienti affetti da KIS una corretta analisi degli esami di
laboratorio ed una attenta programmazione dell‘intervento, sono necessari per
prevenire il rischio di eventuali complicanze emorragiche. L'utilizzo di plasma
ricco di piastrine consente non solo di favorire un ottimo controllo dell’emostasi
ma anche un potenziamento dei meccanismi di guarigione tissutale.

ABSTRACT

Aim of the work. Kippel-Trenaunay Sindrome (KTS) is a congenital disprder
characterized by the triad of vascular nevi, venous varicosifies and hyperplasia of
bone and soft fissues. Usually affect the inferior limbs. but can also interest other
district s craniofacial region including the oral cavity. In this region fiat vascular
nevi, gingival hyperplasia, hypertrophy of soft and hard mandibular tissues may
show

Materials and methods. A KTS patient requiring third molar extractions due to
pernicoronaritis is reported. Careful surgical planning regarding haemostasis and
coagulation control was performed.

Conclusion. In KIS patients detailed preoperative haematological investigations
and in-depth study of the surgical and post-surgical steps, should be evaluated to
prevent any potential haemorrhagic complication. Platelet rich plasma allows
both an optimal haemostasis control and tissues healing enhancement.

OF KLIPPEL-TRENAUNAY SYNDROME
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INTRODUZIONE

LaKlippel-Trenaunay Syndrome (KTS),
per 13 prima volta descritta nel 1900
(1), & un disordine congenito carat-
terizzato dalla triade angiomi cuta-
nei, vene varicose e ipertrofia di 0s-
sa e tessuti molli. Viene diagnostica-
ta sulla base della presenza di alme-
noduedeisegnisopramenzionatied
e di solito riconosciuta alla nascita,
anche se pud evidenziarsi €linica-
mente nei primi cinque anni di vita.
Non & riportata prevalenza di sesso
0 di razza (2). Rappresenta una pa-
tologia poco frequente (3), che rien-
tra nel pit ampio gruppo delle faco-
matosi pigmentovascolari.
L'eziologia & sconosciuta, ma si sup-
pone possa riferirsi a una qualche al-
terazione mesodermica verificatasi
nel corso dello sviluppo fetale e de-
terminatadaunanoxaintercorsadu-
rante la fase di differenziazione va-
scolare (4, 5) 0 dauna mutazione ge-
netica (6-9).

Sisvilupparapidamente duranteil pe-
riodo peripuberale, per poi arrestar-
si senza ulteriore progressione (10).
Interessa solitamente un arto, con
prevalenza di quelliinferiori, ma pud
colpire anche altri distretti come cu-
te, organi interni e regione cranio-
facciale, inclusa la cavita orale.

Puo presentare un quadro estrema-
mente vario, con possibilita di asim-
metria corporea, degliartiedellafac-
Cia, emangiomi piani e cavernosi, va-
rici, linfoedema, linfoangioma, ma-
crocefalia, macrodattilia, polidattilia,
oligodattilia e sindattilia (11); il qua-
droclassico, tuttavia, & limitato aidue
0 tre segni patognomonici.

Fig. 1: aspetto clinico dellalesione angiomatosain vi-
sione laterale

999

La regione testa-collo risulta colpita
nel 5% dei casi (11-13). In questo di-
stretto, i pazienti possono presen-
tare, con localizzazione per lo piu u-
nilaterale, angiomi piani con distri-
buzione trigeminale, eruzione den-
taria precoce, iperplasia gengivale, i-
pertrofia dei tessuti molli con tume-
fazione dilabbra, guancia o lingua, i-
pertrofia 0ssea mandibolare concon-
seguente asimmetria facciale, ma-
locclusione e morso aperto anterio-
re, emangioma della mucosa orale.
Non & necessaria la presenza simul-
tanea di tutti i segni, cosi come pos-
sono mancare del tutto altre mani-
festazioni al di fuori di testa e collo
(13, 14).

Nonostante esistano in letteratura
casi clinici di KTS a localizzazione o-
rale (13-24), risultano poco docu-
mentati gli eventuali problemi lega-
ti alle procedure di exodonzia, tra
cuiprincipalmentelecomplicanze e-
morragiche.

E riportato il caso di una paziente af -
fetta da KTS che necessitava di e-
strazionedeiterzimolariinferioriper
disodontiasi.

CASO CLINICO

La paziente 1.1, di anni 25, perveniva
alla nostra osservazione, in buone
condizione disalute generale, ripor-
tando una sintomatologia algica lo-
calizzata alle regioni retromolari in-
feriori, accentuata alla masticazione
e alla pressione, soprattutto in re-
gione 38.

Sulla base dei segni clinici e dell’'esa-
me radiografico, si poneva diagnosi
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di pericoronarite da disodontiasi dei
terzi molari inferiori.

La pazienterriferiva che la lesione an-
giomatosa all’emivolto sinistro con
tumefazione dell’emilabbro dello
stesso lato erano presenti sin dalla
nascita, senzachefosse maistatafat-
ta, pero, alcuna diagnosi specifica.
Non presentava patologie sistemiche
0 alterazioni cutanee in altri distret-
ti né vene varicose.

All'esame obiettivo locale si riscon-
trava una neoformazione angioma-
tosa di tonalita rosso-bluastra, loca-
lizzata al collo e alla guancia del lato
sinistro, lungo il decorso della terza
branca trigeminale (fig. 1), leggera
asimmetria facciale e tumefazione
dell’emilabbro sinistro, che appariva
bluastro per la congestione venosa
(fig. 2).

Intraoralmente I'emangioma dimo-
strava distribuzione omolaterale si-
nistra, interessando mucosa genie-
na, palato duro, palato molle (fig. 3),
pavimento orale e gengiva, che ap-
pariva lievemente ipertrofica.
Linclusione dei terzi molari risultava
di tipo parziale 0steo-mucoso.
L'analisi dell’ortopantomografia ri-
levava la mesioversione obliqua dei
terzi molari inferiori e una maggiore
radiopacita mandibolare del 1ato in-
teressato dalla sindrome (fig. 4), se-
gnodiprobabileipertrofiaossea. Per
unapiucorrettavalutazioneditalea-
spetto si eseguiva a tale livello un e-
same TAC con mezzo di contrasto,
dopo negativita deltestdiBence-Jo-
nes, che confermava un maggiore
spessore 0sseo dal 1ato in esame

Si decideva, con il consenso della
paziente, di procedere all'avulsione

Fig. 2: visione frontale della lesione, che evidenzia la

tumefazione labiale emilaterale
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Fig. 3: aspetto clinico intraorale con interessamento

omolaterale del palato duro e molle

del 38.

Considerato che pazienti affetti da
KTS, per la peculiare ipervascolariz-
zazione dei tessuti, possono pre-
sentare problemi emorragici, siren-
deva necessaria un‘accurata pianifi-
cazione dell’intervento.

Esami di laboratorio di routine veni-
vano condotti per escludere altera-
zioni dell’'emostasi e coagulazione
(tab. 1). Si riscontrava unicamente
una leggera alterazione del D-Dime-
ro, non significativa, comunque, vi-
stalanormalitadeglialtrivaloriecon-
siderato che lievi alterazioni posso-
no prodursi anche con stati flogisti-
Ci aspecifici.
Perquantoriguardalaprocedurachi-
rurgica, si progettava un approccio
minimamenteinvasivo el utilizzo per
I'emostasi locale del plasma ricco di
piastrine (PRP), in grado di agevola-
re notevolmente la guarigione oltre
che di garantire un’elevata azione e-
mostatica (25-28).

Sieseguiva un‘incisione mucoperio-
stea dalla porzione distale dell’ele-
mento dentario incluso, continuan-
dosi nel solco gengivale del 37 sen-
2a alcun taglio di rilascio, cosi da mi-
nimizzare la sezione chirurgica dei
tessuti. Si procedeva, dunque, a 0-
dontotomia coronale con fresa dia-
mantataagranagrossae osteotomia
con Piezosurgery Device (Mectron, |-
talia). Essa é stata utilizzata poi, do-
polalussazione el'estrazione dell’e-
lemento dentario, anche per un ac-
curato curettage endoalveolare.
L'utilizzo della chirurgia ossea piezo-
elettrica trovava il suo razionale nel-
Ia possibilita di un approccio mag-
giormente conservativo nei confronti

CASO CLINICO

Fig. 4: ortopantomografia iniziale con inclusione de

terzi molari inferiori

Fig. 5: visione intraoperatoria con applicazione de
plasma ricco di piastrine e sutura

del tessuto osseo, grazie all'azione
micrometrica e selettiva (29-36).
Avulso I'elemento dentario, per fa-
vorire I'emostasi e la stabilizzazione
del coagulo, veniva utilizzato plasma
ricco di piastrine, preparato in prece-
denza, e affrontati i margini median-
teunpuntodisuturaincrociatoinma-
teriale riassorbibile (vicryl) (fig. 5).
Controlliadistanzaevidenziavanouna
corretta guarigione dell‘alveolo po-
st-estrattivo.

DISCUSSIONE

| primi casi riportati in letteratura re-
lativialla sindrome di Klippel-Trenau-
nay (KTS) sono da ascrivere con tut-
ta probabilita a Geoffroy-Saint Hilai-
re (37) nel 1832 e ad Adams (38) nel
1858.

E solo nel 1900 con Klippel e Trenau-
nay (1), tuttavia, che la triade sinto-
matologica viene identificata come
evidenza di una specifica patologia.

£ malattia poco frequente, con po-
€o piu di 1000 casi descritti in lette-
ratura (3), di cui solo il 5% inerenti |3
regione di testa e collo (11-13).
L'eziologia e tuttora sconosciuta pur
esistendo differenti ipotesi in meri-
to.

Secondo alcuni autori (2, 4, 5) po-
trebbe trattarsidiun‘alterazione me-
sodermica intercorsa durante 1o svi-
luppo fetale, probabilmente secon-
dariaauninsultointrauterinotrater-
zaesestasettimanagestazionale du-
rantelafase delladifferenziazioneva-
scolare.

Altri autori (39) suggeriscono come
possibile causaundannoaiganglidel
sistema simpatico, che determina
I'assenza di nervi vasomotori e apla-
sia vascolare periferica

Le piu moderne ipotesi (6-9) sugge-
riscono siano fattori genetici a con-
tribuire alla patogenesi. L'aver ri-
scontrato differenti difetti citoge-
neticiassociatiallasindrome (6-8) (due
traslocazioni cromosomiche
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: a7 ta dei dati raccolti, si & posta dia-
Esame R'S“"a“: Valore diriferimento | g dj KTS. Dovendo procedere ad
| Eritrociti (RBC) 4.18x 10°/pl 4054 | intervento di exodonzia, la proble-
@ Emoglopma (HB) 13.10 g/dI 12.0-16.0 | matica emergente consisteva nella
Ematocrito (HCT) : 37.90 % 35.0-48.0 | valutazione e prevenzione di un’e-
Volume Corpuscolare Medio (MCV) 90.80fl 80.0-97.0 i ventuale complicanza di tipo emor-
Contenuto Medio di HB (MCH) 31.40 Picogr 25.0-340 ! ragico: la KTS, infatti, appare spesso
| Concentrazione Media di HB (MCHC) ~ 34.50 g/dl 32.0-38.0 l associata a problemi di facile sangui-
! Cpeﬁ.' Var. Distrib. Eritr. (RDW) 12.60 % 11.0-16.5 ! namento, darelazionare nonsoloall’i-
faste (FL1 301X 10%/ul 130-400 | perproliferazione e fragilita capillare
Piastrinocrto (PCT)___ — 020% | maanche ad altri fattori, quali alte-
’ Volume Piastrinico Medio (MPV) ~ 6.50fl 7.1-10.0 ‘ razioni piastriniche o del fibrinoge-
| Coeff. Var. Distrib. Piastrine (PDW) 50.90 % o ) ‘ no (15, 42).
| AttivitaPD) PSR, 1), 70-120 | Sciubba (14) e Ita (15) riportano casi
Tempo®D __ 136sec 1 distillicidio postestrattivo e ritardo
PTINR : A07INR_ 0813 | della guarigione alveolare, anche se
| Tempo Tromboplastina APTT 37.1 sec " . - | daipochi dati presentiin letteratura
Fibrinogeno ~ 325 ma/d| 160-350 i possiamo intuire che nella maggior
Antitrombina W 98.0% 70-120 | parte dei casi il sanguinamento, se
D-Dimero 0.77 ug/ml Finoa0.5 I presente, & lieve.
Tab. 1: risultati dei test ematologici.
CONCLUSIONI
La sindrome di Klippel-Trenaunay &
t(5;11)(q13.3;p15.1) e Quando presente a tale livello, infat- una patologia sporadica di difficile

t(8;14)(q22.3;013) e un cromosoma
18 soprannumerario) sembra sug-
gerire che la sindrome sia genetica-
mente eterogenea, che diversi geni
possano essere coinvoltiin differen-
ti casi di KTS e che piu fattori, gene-
ticie non, possano contribuire all’in-
sorgenza della malattia.

L'ipotesi della possibile predisposi-
zione genetica é stata recentemen-
te validata da Tian (9), con l'identifi-
cazione di un gene suscettibile coin-
volto nell’eziopatogenesi. Il gene
VGSQ (o AGGF1) codificherebbe per
un importante fattore angiogeneti-
co. Secondo l'ipotesi di Timur e col-
laboratori(40) latraslocazione t(5;11)
condurrebbeaunincrementodell’e-
spressione del gene VGSQ, col risul-
tatodiprodurreun‘incrementataan-
giogenesi.
Meccanismianaloghipotrebberoes-
sere coinvolti nelle altre alterazioni
genetiche.

La diagnosi viene effettuata sulla ba-
se della presenza di due dei tre segni
dellatriade classica: angiomicutanei,
venevaricose, ipertrofiadiossaetes-
suti molli.

Per la variabilita dei quadri clinici e la
sporadicita della patologia, tuttavia,
non ne e sempre agevole I'identifi-
cazione, specie nei casi di localizza-
zione orale.

ti, gli unici segni osservabili si rivela-
no essere I'angioma piano cutaneo
unilaterale, la sua controparte in-
traorale e l'ipertrofia dei tessuti
molli e duri.

A differenza della localizzazione agli
arti, raramente compaiono le vene
varicose, probabilmente per la forza
di gravita che ne garantisce un mi-
glior drenaggio (13, 14).

Per una corretta diagnosi & impor-
tante distinguere la KTS dagli altri di-
sordini vascolari congeniti.

La sindrome di Parkes Weber & tan-
to simile che alcuni autori parlano di
sindrome di Klippel-Trenaunay-We-

ber (17). Le due patologie si distin-_

guono per la presenza nella Weber
delle fistole atero-venose.

Discorso analogo per la Sturge-We-
ber syndrome (SWS), che si presen-
ta di frequente con emangiomi a di-
stribuzione trigeminale: gli elemen-
ti per la diagnostica differenziale so-
no, in questo caso, la paralisi senso-
motoria, il ritardo mentale, i difetti
permanenti nel campo visivo e |'evi-
denza radiografica di calcificazione
dei vasi meningei a interesse esclu-
sivo della SWS.

Vengono comunque riportati casiin
cuile due patologie si presentano si-
multaneamente (41).
Nelcasodanoipresentato, sullascor-

riscontro in ambito odontoiatrico:
sebbene sia rara, I'evenienza di una
complicanza emorragica in seguito
ainterventi chirurgici rende sempre
necessario in tali pazienti effettuare
una corretta analisi preliminare degli
esamidilaboratorio, siadiroutineche
specifici, e un‘attenta programma-
zione dell'intervento.

Al riguardo, I'esecuzione di lembi di
minimo accesso, l'utilizzo di presidi
quali il plasma ricco di piastrine e di
attrezzature come la Bone Piezo-
surgery sembrano, allo stato attua-
le, soluzioni adeguate per la gestio-
ne diinterventi di chirurgia orale nei
pazienti affetti da KTS.
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