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ABREVIERILE FOLOSITE ÎN DOCUMENT
	CIM-X
	Clasificarea Internaţională a Maladiilor, revizia a X-a

	OMS
	Organizaţia Mondială a Sănătăţii

	FAI
	Fără Alte Informaţii

	DS
	Deviaţii standard

	pc
	Percentile 


PREFAŢĂ
Protocolul naţional a fost elaborat de către grupul de lucru al Ministerului Sănătăţii al Republicii Moldova (MS RM), constituit din specialiştii IMSP Institutul de Cercetări Ştiinţifice în domeniul Ocrotirii Sănătăţii Mamei şi Copilului. Protocolul de faţă a fost elaborat în conformitate cu ghidurile internaţionale actuale privind „Sindromul Klippel-Trenaunay la copil” şi va servi drept bază pentru elaborarea protocoalelor instituţionale. La recomandarea MS RM pentru monitorizarea protocoalelor instituţionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse în protocolul clinic naţional.
A. PARTEA ÎNTRODUCTIVĂ

A.1. Diagnostic:
1. Sindromul Klippel-Trenaunay.
A.2. Codul bolii (CIM 10): Q 87
	Q 87.2
	Membre involuate
· Sindromul Klippel-Trenaunay.


A.3. Utilizatorii:

· Oficiile medicilor de familie (medic de familie şi asistentele medicale);

· Centrele de sănătate (medic de familie);

· Centrele medicilor de familie (medic de familie);

· Instituţiile/secţiile consultative (medic gastroenterolog);

· Asociaţiile medicale teritoriale (medic de familie, medic pediatru, medic gastroenterolog);

· Secţiile de copii ale spitalelor raionale şi municipale (medic pediatru, medic gastroenterolog);

· Secţia gastrologie, chirurgie, ortopedie IMSP Institutul de Cercetări Ştiinţifice în domeniul Ocrotirii Sănătăţii Mamei şi Copilului (medic pediatru, medic gastroenterolog, medic chirurg, medic ortoped).
A.4. Scopurile protocolului
1. Sporirea eficienţei diagnosticului precoce al sindromului Klippel-Trenaunay  la copii.
2. Ameliorarea calităţii examinărilor clinice şi paraclinice a pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay.
3. Sporirea calităţii tratamentului pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay.
A.5. Data elaborării protocolului: 2012
A.6. Data reviziei următoare: 2014
A.7. Lista şi informaţiile de contact ale autorilor şi ale persoanelor ce au

participat la elaborarea protocolului: 
	Numele 
	Funcţia deţinută

	Dr. Ion Mihu, doctor habilitat în medicină, prof. univer.
	Şef secţie gastrologie. IMSP Institutul de Cercetări Ştiinţifice în domeniul Ocrotirii Sănătăţii Mamei şi Copilului.

	Dr. Eva Gudumac, doctor habilitat în medicină, profesor universitar, academician AŞM, Om Emerit
	director, Clinică Chirurgie Pediatrică în Centrul Naţional Ştiinţifico-Practic Chirurgie Pediatrică „Natalia Gheorghiu”, Şef catedră Chirurgie, Anestiziologie şi Reanimare Pediatrică, USMF  „N. Testemiţanu”.  

	Dr. Olga Tighineanu, 

doctorand
	Secţia gastrologie. IMSP Institutul de Cercetări Ştiinţifice în domeniul Ocrotirii Sănătăţii Mamei şi Copilului.


Protocolul a fost discutat aprobat si contrasemnat:
	Denumirea institutiei 
	Persoana responsabila - semnatura

	Societatea Ştiinţifico-Practică a

Pediatrilor din Moldova
	

	Asociaţia Medicilor de Familie din RM
	

	Comisia Ştiinţifico-Metodică de

profil „Pediatrie”
	

	Agenţia Medicamentului

	

	Consiliul de experţi al Ministerului Sănătăţii
	

	Consiliul Naţional de Evaluare şi Acreditare în Sănătate 
	

	Compania Naţionala de Asigurări în Medicină
	


A.8. Definiţiile folosite în document
Sindromul Klippel-Trenaunay – tulburare circulatorie congenitală, caracterizată prin hemangioame, varice şi hipertrofia membrului afectat [1].
A.9. Informaţie epidemiologică
	Incidenţa generală
· 1 caz la 20 000-40 000 copii.



B. PARTEA GENERALĂ
	B.1. Nivel de asistenţă medicală primară


	Descriere

(măsuri)
	Motive

(repere)
	Paşi

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Profilaxia

	1.1. Profilaxia primară

(capitolul 2.3)
	· Metode de profilaxie primară la moment pentru  sindromul Klippel-Trenaunay nu se întreprind. 
	· Măsuri de profilaxie primară nu se întreprind (vezi caseta 2).

	1.2. Profilaxia secundară

(capitolul 2.3)
	· Profilaxia secundară este direcţionată spre prevenirea complicaţiilor.
	Obligatoriu:

Profilaxia secundară constă în:

· prevenirea complicaţiilor (vezi caseta 2).

	1.3. Screening-ul

(capitolul 2.4)
	· Screening-ul primar al sindromului Klippel-Trenaunay nu există.
	Obligatoriu:
· Diagnosticul precoce al sindromului Klippel-Trenaunay (vezi caseta 3).

	2. Diagnosticul

	2.1. Suspectarea diagnosticului de sindrom Klippel-Trenaunay
(capitolul 2.5.3)
	· Copii cu edeme, malformaţii vasculare – hemangioame sau „tache de vin”, varice, hipertrofia membrului afectat.
· Investigaţiile de laborator în sindromul Klippel-Trenaunay includ: hemoleucograma, inclusiv trombocitele, protrombina, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice.
	Obligatoriu:

· Anamneza şi evaluarea patologiilor asociate (vezi caseta 4);

· Examenul clinic(vezi casetele 5, 6, 7) ;   

· Diagnosticul diferenţial (vezi caseta 8); 

· Investigaţii paraclinice obligatorii (vezi tabelul 4).
Recomandabil:

· Investigaţii paraclinice recomandabile (vezi tabelul 4).

	I
	II
	III

	2.2. Deciderea consultului specialistului şi/sau spitalizării

(capitolul 2.5.3)
	· Diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay se confirmă prin evaluarea clinică.
	Obligatoriu:

· Toţi pacienţii cu suspecţie la sindrom Klippel-Trenaunay vor fi îndreptaţi la consultaţia gastroenterologului pediatru, angiolog (vezi caseta 5).

	3. Tratamentul 

	3.1. Tratamentul nemedicamentos

(capitolul 2.6.1)
	· Tratamentul  compresiv  are  efecte  benefice  atît  în  terapia insuficienţei venoase cronice cît şi cu efect protectiv împotriva traumelor  locale.
	Obligatoriu:

· Tratamentul  compresiv permanent (vezi caseta 10).

	3.2. Tratamentul medicamentos

(capitolul 2.6.2)
	· Preîntîmpinarea complicaţiilor.

	· Tratamentul medicamentos prevede administrarea antiagregantelor.

	4. Supravegherea

(capitolul 2.7)


	· Supravegherea pacienţilor se efectuaează în comun cu medicul specialist gastroenterolog pediatru, angiolog, pediatru şi medicul de familie.
	Obligatoriu:

· Se elaborează un plan individual, în funcţie de evoluţia enteropatiei exudative (vezi caseta 14). 


	B.2. Nivel consultativ specializat


	Descriere

(măsuri)
	Motive

(repere)
	Paşi

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Profilaxia

	1.2. Profilaxia primară

(capitolul 2.3)
	· Metode de profilaxie primară la moment pentru  sindromul Klippel-Trenaunay nu se întreprind. 
	· Măsuri de profilaxie primară nu se întreprind (vezi caseta 2).

	1.2. Profilaxia secundară

(capitolul 2.3)
	· Profilaxia secundară este direcţionată spre prevenirea complicaţiilor.
	Obligatoriu:

Profilaxia secundară constă în:

· prevenirea complicaţiilor (vezi caseta 2).

	1.3. Screening-ul

(capitolul 2.4)
	· Screening-ul primar al sindromului Klippel-Trenaunay nu există.
	Obligatoriu:
· Diagnosticul precoce al sindromului Klippel-Trenaunay (vezi caseta 3).

	2. Diagnosticul

	2.1. Suspectarea diagnosticului de sindrom Klippel-Trenaunay
(capitolul 2.5.3)
	· Copii cu edeme, malformaţii vasculare – hemangioame sau „tache de vin”, varice, hipertrofia membrului afectat.
· Investigaţiile de laborator în sindromul Klippel-Trenaunay includ: hemoleucograma, inclusiv trombocitele, protrombina, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice.
· Examinările paraclinice sunt utile în  cazul prezenţei complicaţiilor (examenul endoscopic cu biopsie, angiografie).
	Obligatoriu:

· Anamneza şi evaluarea patologiilor asociate (vezi caseta 4);

· Examenul clinic(vezi casetele 5, 6, 7) ;   

· Diagnosticul diferenţial (vezi caseta 8); 

· Investigaţii paraclinice obligatorii (vezi tabelul 4).
Recomandabil:

· Investigaţii paraclinice recomandabile (vezi tabelul 4).

	I
	II
	III

	2.2. Deciderea consultului specialistului şi/sau spitalizării

(capitolul 2.5.3)
	· Diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay se confirmă prin evaluarea clinică.
	Obligatoriu:

· Toţi pacienţii cu suspecţie la sindrom Klippel-Trenaunay vor fi îndreptaţi la consultaţia gastroenterologului pediatru, angiolog (vezi caseta 5).

	3. Tratamentul 

	3.1. Tratamentul nemedicamentos

(capitolul 2.6.1)
	· Tratamentul  compresiv  are  efecte  benefice  atît  în  terapia insuficienţei venoase cronice cît şi cu efect protectiv împotriva traumelor  locale.
	Obligatoriu:

· Tratamentul  compresiv permanent (vezi caseta 10).

	3.2. Tratamentul medicamentos

(capitolul 2.6.2)
	· Preîntîmpinarea complicaţiilor.

	· Tratamentul medicamentos prevede administrarea antiagregantelor.

	4. Supravegherea

(capitolul 2.7)


	· Supravegherea pacienţilor se efectuaează în comun cu medicul specialist gastroenterolog pediatru, angiolog, pediatru şi medicul de familie.
	Obligatoriu:

· Se elaborează un plan individual, în funcţie de evoluţia enteropatiei exudative (vezi caseta 14). 


	B.3. Nivel de asistenţă medicală spitalicească


	Descriere

(măsuri)
	Motive

(repere)
	Paşi

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Spitalizare

(capitolul )


	· Spitalizarea este necesară pentru confirmarea sindromului Klippel-Trenaunay, efectuarea procedurilor diagnostice şi terapeutice care nu pot fi executate în condiţii de ambulator (examenul endoscopic cu biopsie, angiografie).
	· Criteriile de spitalizare (vezi caseta 12).


	2. Diagnosticul

	2.1. Confirmarea diagnosticului de 
sindrom Klippel-Trenaunay
	· Copii cu edeme, malformaţii vasculare – hemangioame sau „tache de vin”, varice, hipertrofia membrului afectat.
· Investigaţiile de laborator în sindromul Klippel-Trenaunay includ: hemoleucograma, inclusiv trombocitele, protrombina, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice.
· Examinările paraclinice sunt utile în  cazul prezenţei complicaţiilor (examenul endoscopic cu biopsie, angiografie).
	Obligatoriu:

· Anamneza şi evaluarea patologiilor asociate (vezi caseta 4);

· Examenul clinic(vezi casetele 5, 6, 7) ;   

· Diagnosticul diferenţial (vezi caseta 8); 

· Investigaţii paraclinice obligatorii (vezi tabelul 4).
Recomandabil:

· Investigaţii paraclinice recomandabile (vezi tabelul 4).

	3. Tratamentul 

	3.1. Tratamentul nemedicamentos

(capitolul 2.6.1)
	· Tratamentul  compresiv  are  efecte  benefice  atît  în  terapia insuficienţei venoase cronice cît şi cu efect protectiv împotriva traumelor  locale.
	Obligatoriu:

· Tratamentul  compresiv permanent (vezi caseta 10).

	3.2. Tratamentul medicamentos

(capitolul 2.6.2)


	· Tratamentul medicamentos prevede administrarea antiagregantelor.

· Terapia  chirurgicală  a  malformaţiilor arterio-venoase rămîne a fi un subiect controversat, datorită creşterii numărului  complicaţiilor.
	Obligatoriu:

· Preîntîmpinarea complicaţiilor.
· Tratamentul  chirurgical (vezi caseta 11).

	4. Externarea


	Extrasul obligatoriu va conţine: 

· diagnosticul precizat desfăşurat;

· rezultatele investigaţiilor şi tratamentului efectuat;

· recomandări explicite pentru pacient;

· recomandări pentru medicul de familie.
	OBLIGATORIU:

· Aplicarea criteriilor de externare;

· Elaborarea planului individual de supraveghere în funcţie de evoluţia bolii, conform planului tip de supraveghere;
· Oferirea informaţiei pentru pacient (Ghidul pacientului, Anexa 1)


C. 1. ALGORITM DE CONDUITĂ
C 1.1.Managementul de conduită al sindromului Klippel-Trenaunay la copii
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR ŞI PROCEDURILOR

C.2.2. Factori de risc
	Caseta 1. Factorii de risc în sindromul Klippel-Trenaunay la copii

	· cauzele apariţiei sindromului sunt nedeterminate, deşi există mai multe ipoteze;

· Bliznak sugerează un defect intrauterin al lanţului simpatic ganglionar sau o comunicare intermediolaterală a acestor ganglioni, ce ar conduce la dilatarea microscopică a anastomozelor arteriovenoase [2];
· Servelle susţine că malformaţiile venelor profunde, avînd ca rezultat obstrucţia fluxului venos, duce la hipertensiune venoasă,dezvoltarea varicelor şi hipertrofia extremităţii respective [3];
·  McGrory şi Amadio susţin ipoteza prezenţei defectelor mezodermului sau ectodermului, cu displazia acestora şi menţinerea comunicării arteriovenoase;
· cele mai multe cazuri, citate în literatură, sunt sporadice. Cu toate acestea, Happle 
[11] suggested a paradominant inheritance.a sugerat o moştenire autosomal dominantă. Teoria sugerează că sindromul Klippel-Trenaunay este determinat de un singur defect genic apărut la indivizii homozigoţi. Heterozigoţii sunt purtători sănătoşi. Boala se manifestă la pacienţii care şi-au pierdut statutul de heterozigot, printr-o mutaţie somatică în timpul embriogenezei [1] ;
· Tian et al. (2004) au identificat gena VG5Q care a fost considerată a fi susceptibilă pentru sindromul Klippel-Trenaunay.
· Vîrsta 
· nou-născut: malformaţii vasculare;

· varicele venoase şi hipertrofia membrelor sunt inaparente iniţial;

· vîrsta medie de prezentare a copiilor la un centru medical este de 4 ani.

· Apartenenţa rasială şi etnică 
· predilecţie geografică nu s-a determinat.
· Sexul raportul dintre bărbaţi şi femei este egal, fiind afectate în egală măsură ambele sexe.
· Aria geografică 
· predilecţie geografică nu s-a estimat.


C.2.3. Profilaxia

	Caseta 2. Profilaxia sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	Măsuri de profilaxie primară în sindromul Klippel-Trenaunay la moment nu se întreprind. 
Profilaxia secundară constă în:

· diagnosticul precoce;

· prevenirea complicaţiilor.


C.2.4. Screening-ul 

	Caseta 3. Screeningul sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	· Screening-ul primar al sindromului Klippel-Trenaunay nu există.
· Screening-ul copiilor diagnosticaţi cu sindromul Klippel-Trenaunay prevede monitorizarea răspunsului la tratamentul medicamentos şi evaluarea complicaţiilor.


C.2.5. Conduita pacientului 

C.2.5.1. Anamneza 
	Caseta 4. Repere anamnestice pentru diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	· Anamneza postnatală

· limfedem postnatal;

· prezenţa malformaţiilor congenitale;

· dezvoltarea psihomotorie.
	· Anamneza eredocolaterală
· prezenţa intrafamilială a sindromului.
· Evoluţia manifestărilor clinice(vezi caseta 5).


C.2.5.3. Examenul clinic 
	Caseta 5. Manifestările clinice în sindromul Klippel-Trenaunay la copii

	· Un prim criteriu clinic sugestiv, la nou-născut, ce ne indică un posibil sindrom Klippel-Trenaunay este limfedemul masiv, adică dezvoltarea  limfangiectaziei intestinale, ce necesită o tactică de diagnostic şi terapeutică imediată (vezi Protocolul Clinic Naţional „Enteropatia exudativă la copil”).
Majoritatea pacienţilor  sunt afectaţi de cele 3 semne clinice primordiale ale sindromului:

1. Malformaţii vasculare – hemangioame sau „tache de vin” 
2. Varice
3. Hipertrofia
Într-un studiu clinic de la Clinica Mayo, bazat pe evaluarea 252 pacienţi, au fost estimate datele:
· 63 % dintre pacienţi au avut toate cele 3 manifestări clinice;

· 37 % au avut 2 din cele 3. 
· 98 % hemangioame;

· 72 %varice sau malformaţii venoase;

· 67 % hipertrofie la nivelul membrelor. 
· Malformaţiile vasculare

· sunt prezente de la naştere;
· pot creşte în dimensiuni ulterior;
· involuţia naturală apare în circa 20 % cazuri;
· localizarea de predilecţie este la nivelul membrelor inferioare, unilateral de obicei, însă sunt raportate cazuri cînd hemangioamele sunt localizate doar la nivelul membrelor superioare şi la fel unilateral;
· caracteristic este localizarea pe partea laterală a membrelor;
· hemangioamele au aspect plat, albastru sau violaceu, numite şi „tache de vin”, adică o pată de vin;
· adîncimea hemangioamelor este variabilă, poate fi limitat la piele sau să se extindă mai profund, la ţesutul subcutanat, inclusiv muscular şi osos. 
· organe interne, ca: pleura, splina, ficatul, vezica urinară, colonul pot fi similar afectate, însă necesită o monitorizare adecvată pentru a evita hemoragia internă, care se poate manifesta prin melena, hematurie, hematoptizie.
· în cazul hemangioamelor mari, acestea devin capcană pentru trombocite, sechestrîndu-le evoluînd ulterior la sindromul  Kasabach-Merritt , o coagulopatie de consum. 
· Varicele 

· iniţial sunt inaparente, dezvoltîndu-se mai apoi;

· varicele pot produce stază venoasă, manifestîndu-se prin durere, hemoragii, tromboflebită, şi embolie pulmonară;
· exploarări chirurgicale au estimat atrezia şi agenezia venelor profunde, compresie prin benzi fibroase, artere aberante, anomalii musculare;
· fistule arterio-venoase, trăsătura care distinge sindromul Klippel-Trenaunay de sindromul Parkes-Weber, rareori poate fi găsit în extremitatea afectată.
· Hipertrofia
· prezentă de la naştere;

· progreseaza în primii ani de viaţă;
· în marea majoritate a cazurilor, doar un membru inferior este afectat;
· 5-11 % un membru superior;

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

· hipertrofia membrelor inferioare conduce la discrepanţă de lungime, contribuind la un mers nesigur, au fost raportate diferenţe de cca 12 cm;
· alungirea unei extremităţi apare la circa 70 % dintre pacienţi, iar creşterea în diametru la cel puţin 50 %.
· Anomalii limfatice
· 23 % dintre pacienţi au limfedem, asociat cu durere şi oboseală;

· 70% dintre pacienţi prezintă scăderea numărului de trunchiuri limfatice şi ganglioni limfatici;
· 19-53 % cazuri fac cel puţin un episod de tromboflebită;
· susceptibilitatea la infecţii şi celulită.


	Caseta 6. Manifestări clinice asociate sindromului Klippel-Trenaunay

	· spina bifida

· hipospadie 

· polidactilie, oligodactilie,  syndactilie

· hiperhidroză, hipertricoză

· parestezii
	· osteoporoză

· insuficienţă venoasă cronică

· ulceraţii

· tromboză, embolie

· angiosarcom


	Caseta 7. Manifestări clinice indirecte ale sindromului Klippel-Trenaunay

	· Faţa: hipertrofie facială, asimetrie, prezenţa hemangioamelor. 

· Brain: Calcifications, macrocephaly.Eyes: Cataracts.Ochi: cataractă. 
· Membrele: fistule arterio-venoase şi limfangiectazie. 

· Hands and feet: Syndactily, polydactily and macrodactily.Mîinile şi picioarele: sindactilie, polidactilie şi macrodactilie. 

· Face: Asymmetric facial hypertrophy, hemangiomata.Sistemul cardiovascular: insuficienţă cardiacă.
· Hematologice: sindromul Kasabach-Merrit cu trombocitopenie ca urmare a consumului de trombocite de către hemangioame.
· Visceral involvement visceromegaly, ascites, hemangiomata of urinary and gastrointestinal system, pleura and mesentery.Afectări viscerale: visceromegalie, ascită, hemangioame a sistemului urinar şi gastrointestinal, a pleurei şi mezenteriu. Cardiac: Cardiac failure ranging from isolated cardiomegaly to severe hydrops.Haematologic: Kasabach- Merrit syndrome of thrombocytopenia due to platelet consumption within the haemangioma 



C.2.5.3. Investigaţii paraclinice
Diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay poate fi bazat doar pe o anamneză minuţioasă şi examen clinic. Iar examinările paraclinice sunt utile în  cazul prezenţei complicaţiilor. 
Tabelul 1.  Alte examinări instrumentale efectuate pentru sindromul Klippel-Trenaunay la copii
	Examinarea paraclinică
	Rezultatele scontate

	Ecografia organelor

 abdominale
	· pentru diagnosticul direct al maladiei nu este utilizată;
· diagnostic diferenţial şi aprecierea patologiilor concomitente.

	Ecografia rinichilor 
	· diagnostic diferenţial al edemelor şi definitivarea cauzelor bolii.

	Ecografia  Doppler  a  sistemului  venos  si  arterial
	· stabilirea malformaţiilor vasculare.

	Angiografie cu rezonanţa magnetică 
	· stabilirea malformaţiilor vasculare.

	Tomografia computerizată
	· stabilirea malformaţiilor posibile.

	Radiografii ale membrelor
	· determinarea discrepanţei dintre membre.


Tabelul 2. Examinări de laborator pentru stabilirea sindromului Klippel-Trenaunay la copii
	Examinarea paraclinică
	Rezultatele scontate

	Testele biochimice
	· Proteina totală – ↓, 

· Albumina  – ↓; 

· Gamaglobuline – ↓; 
· ALAT, ASAT – N,↑; 

· Bilirubina – N, ↑
· Ca, P – N, ↓; 
· Fierul seric – N, ↓;
· Colesterolul – N, ↓; 
· Ureea, creatinina – N, ↑;
· Timpul de coagulare;

· Fibrinogenul;

· Protrombina;

· tromboplastină parţial activată
· Kaliul;

· Natriul.

	Grupa sanguină , Rh

	Examenul sumar de sînge
	· Hemoglobina – ↓;
· Leucocite – N, ↑, cu deviere spre stînga;
· Trombocite – ↓;
· Limfocite – ↓;
· VSH  – ↑.

	Examenul coprologic
	· steatoree moderată, uneori intermitentă, care coboară coieficientul de absorbţie a grăsimilor aproximativ la 80% din totalul ingerat.   

	Examenul coproparazitologic
	· diagnostic difernţial.


Tabelul 3. Examinările clinice şi paraclinice în cadrul asistenţei medicale (AM) primare, specializate de ambulator şi spitalicească
	
	AM primară
	AM specializată de ambulator
	AM spitalicească

	Ecografia organelor abdominale
	
	O
	O

	Examenul sumar de sînge
	O
	O
	O

	Examenul sumar al urinei
	O
	O
	O

	Coprograma 
	O
	O
	O

	Examenul coproparazitologic
	O
	O
	O

	Coprocultura 
	O
	O
	O

	Albumina
	
	R
	O

	Proteina totală
	
	R
	O

	ALAT, ASAT
	
	R
	O

	Bilirubina
	
	R
	O

	Ureea
	
	R
	O

	Creatinina 
	
	R
	O

	Fierul seric
	
	R
	O

	Transferina
	
	R
	R

	Ca, P
	
	R
	O

	Kaliul, Natriul
	
	R
	O

	Zincul, Magneziul
	
	R
	O

	Timpul de coagulare
	
	R
	R

	Determinarea trombocitelor
	
	R
	O

	Fibrinogen 
	
	R
	O

	Prtotrombina
	
	R
	O

	Teste serologice
	
	R
	O

	Teste imunologice
	
	R
	O


R – recomandabile; O – obligatorii.
C.2.5.4. Diagnosticul diferenţial al sindromului Klippel-Trenaunay la copii
	Caseta 8. Maladii pentru diferenţierea sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	· Sindromul Parkes-Weber 

· Sindromul Maffucci
· Sindromul „Proteus”
	· Sindromul  Sturge-Weber 
· Atrezia congenitală limfatică 

· Hemangioendotelioma Kaposi 

	· Sindromul Solomon (epidermal nevus syndrome) – asociază malformaţii vasculare ale pielii sistemului nervos central cu anomalii scheletice.


C.2.6. Tratamentul în sindromul Klippel-Trenaunay
	Caseta 9. Tipurile de tratament  în sindromul Klippel-Trenaunay la copii
· Tratament nemedicamentos;
· Tratament medicamentos, prevede tratament symptomatic (vezi PCN „Enteropatia exudativă la copil”);
· Tratament chirurgical.


C.2.6.1. Tratamentul nemedicamentos
	Caseta 10 . Tratamentul nemedicamentos în sindromul Klippel-Trenaunay la copii

	· majoritatea pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay pot fi trataţi nemedicamentos;
· măsurile conservatoare includ pansamentele compresive;
· utilizarea regulată a ciorapilor sau a pansamentelor compresive elastice pentru a fi eficientă trebuie făcută permanent, ceea ce nu este uşor de acceptat de toţi pacienţii;
· tratamentul  compresiv  are  efecte  benefice  atît  în  terapia insuficienţei venoase cronice cît şi cu efect protectiv împotriva traumelor  locale.


C.2.6.2. Tratamentul chirurgical
	Caseta 11. Tratamentul chirurgical în sindromul Klippel-Trenaunay

	· Malformaţiile congenitale nu pot fi complet eradicate, astfel excizia subtotală doar reduce durerile, ameliorează funcţiile, diminuă tumefacţia.

· Terapia  chirurgicală  a  malformaţiilor arterio-venoase rămîne a fi un subiect controversat, datorită creşterii numărului  complicaţiilor;
· Laser-terapia endovenoasă a venei safena magna – metodă mini-invazivă cu rezultate destul de eficiente (coagulare cu lazer).
· Leziunile localizate, simptomatice pot fi tratate prin excizie, deşi multe dintre ele pot fi mult mai extinse decît ar părea la examinarea clinică. 
· Embolizarea ramurii arteriale a fost încercată cu rezultate mai puţin bune, deoarece leziunea nu conţine comunicări arterio-venoase importante (embolizare).
· Scleroterapie.


	Caseta 12. Criteriile de spitalizare a copiilor cu sindromul Klippel-Trenaunay

	· confirmarea sau infirmarea diagnosticului;
· prezenţa complicaţiilor;
· efectuarea investigaţiilor invazive;

· tratament chirurgical.


	Caseta 13. Criteriile de externare a copiilor cu sindromul Klippel-Trenaunay

	· ameliorarea stării generale;
· excluderea complicaţiilor;
· răspuns la tratamentul medicamentos.


C.2.7. Supravegherea copiilor cu sindromul Klippel-Trenaunay
	Caseta 14. Supravegherea pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay

	· Se vor respecta următoarele recomandări:
· utilizarea regulată a ciorapilor sau a pansamentelor compresive elastic;
· examinarea clinică 1 dată la 6 luni.
· Perioada de supraveghere va dura toată viaţa. 


C.2.8. Complicaţiile
	Caseta 15. Complicaţiile sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	· parestezii, ulcere de stază, hemoragie, celulită infecţii secundare ale tegumentelor;

· embolie pulmonară, tromboflebită;
· hipertrofia unui membru poate dezvolta scolioză, ulterior anomalii de mers;
· tendinţa de a dezvolta boala degenerativa a articulatiilor la o vârstă fragedă.


	Caseta 16. Pronosticul sindromului Klippel-Trenaunay la copii

	Pronosticul este dependent de:
· diagnosticul precoce;

· evoluţia malformaţiilor congenitale;

· discrepanţa membrelor.


D. RESURSE UMANE ŞI MATERIALE NECESARE PENTRU IMPLEMENTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

	D.1. Instituţiile de asistenţă medicală primară
	Personal: 

· medic de familie certificat;

· asistenta medicală;

· laborant

	
	Dispozitive medicale:
· cîntar pentru sugari;

· cîntar pentru copii mari;

· taliometru;

· panglica-centimetru;

· tonometru;

· fonendoscop; 

· laborator clinic standard pentru determinarea: hemoleucogramei, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice. 

	
	Medicamente:
· pansamente compresive;
· tratament simptomatic.

	D.2. Instituţiile/

secţiile de asistenţă medicală specializată de ambulator
	Personal:

· medic pediatru;

· medic gastroenterolog;

· medic de laborator;

· medic imagist;

· asistente medicale;
· acces la consultaţiile calificate: dietolog,  genetic, gastrolog, cardiolog, hematolog, oftalmolog, ortoped, chirurg.

	
	Dispozitive medicale:
· cîntar pentru sugari;

· cîntar pentru copii mari;

· panglica-centimetru;

· fonendoscop; 

· ultrasonograf;

· laborator clinic standard pentru determinarea: hemoleucogramei, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice (proteina totală, albumina, gamaglobulina, ASAT, ALAT, bilirubina şi fracţiile ei, ureea, creatinina).

	
	Medicamente:

· pansamente compresive;

· tratament simptomatic.

	D.3. Instituţiile de asistenţă medicală spitalicească: secţii de copii ale spitalelor raionale, municipale


	Personal:

· medic gastroenterolog pediatru certificat;

· medic pediatru certificat;

· medic de laborator;

· medic imagist;

· medic morfopatolog;

· asistente medicale;
· acces la consultaţiile calificate: dietolog,  genetic, gastrolog, cardiolog, hematolog, oftalmolog, ortoped, chirurg.

	
	Dispozitive medicale:
· cîntar pentru sugari;

· cîntar pentru copii mari;

· panglica-centimetru;

· fonendoscop; 

· laborator clinic standard pentru determinareA: hemoleucogramei, sumarul urinei, coprograma, teste biochimice (proteina totală, albumina, gamaglobuline, ASAT, ALAT, bilirubina şi fracţiile ei), fierul seric, Ca, P, K, Na, CIC;

· fibrogastroscop;  

· cabinet radiologic;

· laborator imunologic;

· serviciul morfologic cu citologie.

	
	Tratament:

· pansamente compresive;

· tratament simptomatic;
· tratament chirurgical.

	D.4. Instituţiile

de asistenţă

medicală

spitalicească:

secţii de

gastrologie ale

spitalelor

republicane
	Personal:

· medic gastroenterolog pediatru certificat;

· medic pediatru certificat;

· medic de laborator;

· medic imagist;

· asistente medicale;
· acces la consultaţiile calificate: dietolog,  genetic, gastrolog, cardiolog, hematolog, oftalmolog, ortoped, chirurg.

	
	Dispozitive medicale:
· cîntar pentru sugari;

· cîntar pentru copii mari;

· panglica-centimetru;

· fonendoscop; 

· laborator clinic standard pentru determinarea: hemoleucogramei, teste biochimice (proteina totală, albumina, gamaglobuline, ASAT, ALAT, bilirubina şi fracţiile ei), fierul seric, Ca, P, K, Na, CIC;
· fibrogastroscop;  

· cabinet radiologic;

· laborator imunologic;

· serviciul morfologic cu citologie.

	
	Medicamente:

· pansamente compresive;

· tratament simptomatic;

· tratament chirurgical.


E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLIMENTĂRII PROTOCOLULUI

	No
	Scopul
	Scopul
	Metoda de calculare a indicatorului

	
	
	
	Numărătorul
	Numitorul

	1.
	Depistarea precoce a pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay
	1.1. Ponderea  pacienţilor cu diagnosticul stabilit de sindromul Klippel-Trenaunay în prima lună de la apariţia semnelor clinice
	Numărul pacienţilor cu diagnosticul stabilit de sindrom Klippel-Trenaunay în prima  lună de la apariţia semnelor clinice, pe parcursul unui an x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul de sindrom Klippel-Trenaunay, care se află sub supravegherea medicului de familie şi gastroenterolog pediatru, pe parcursul ultimului an.

	2.
	Ameliorarea examinării pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay
	2.1. Ponderea pacienţilor cu diagnosticul de sindrom Klippel-Trenaunay, cărora li sa efectuat examenul clinic şi paraclinic obligatoriu conform recomandărilor protocolului clinic naţional „Sindromul Klippel-Trenaunay la copil” 
	Numărul pacienţilor cu diagnosticul de sindrom Klippel-Trenaunay, cărora li sa efectuat examenul clinic, paraclinic obligatoriu conform recomandărilor protocolului clinic naţional „Sindromul Klippel-Trenaunay la copil”, pe parcursul ultimului an x 100
	Numărul total de pacienţi cu sindromul Klippel-Trenaunay care se află sub supravegherea medicului de familie şi specialistului pe parcursul ultimului an.

	3.
	Sporirea calităţii tratamentului pacienţilor cu sindromul Klippel-Trenaunay
	3.1. Ponderea pacienţilor cu diagnosticul de sindromul Klippel-Trenaunay, cărora li s-a administrat tratament conform recomandărilor protocolului clinic naţional „Sindromul Klippel-Trenaunay la copil”
	Numărul pacienţilor cu diagnosticul de sindrom Klippel-Trenaunay, cărora li s-a administrat tratament conform recomandărilor protocolului clinic naţional „Sindromul Klippel-Trenaunay la copil”, pe parcursul ultimului an x 100
	Numărul total de pacienţi cu sindromul Klippel-Trenaunay care se află sub supravegherea medicului de familie şi specialistului pe parcursul ultimului an.
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Anexa 1. 
GHIDUL PACIENTULUI CU SINDROMUL KLIPPEL-TRENAUNAY 

Sindromul Klippel-Trenaunay este o patologie congenitală, caracterizată prin hemangioame, varice şi hipertrofia membrului afectat. Pentru prima dată, acest sindrom a fost descris în 1900, de către medicii francezi Klippel şi Trenaunay, la doi pacienţi, care prezentau hemangioame şi varicozităţi ale unui membru, asociate cu hipertrofia ţesuturilor moi şi osos.
	Cuzele apariţiei sindromului Klippel-Trenaunay
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	Pînă la moment nu se cunosc cauzele apariţiei sindromului, dar unele cercetări cred că o parte din defect îi revin formării anormale a vaselor sangvine în perioada sarcinii. Alţii cred că este cauzat de suferinţa fătului  care se dezvoltă în uter, cauzate de compresia venoasă şi presiunie venoasă anormală. 

Este presupusă şi teoria de transmitere autosomal-dominantă, adică defectul genei afectate este transmisă de la părinţi şi copii.


	Cum se manifestă sindromul Klippel-Trenaunay

	Sindromul Klippel-Trenaunay se caracterizează clinic prin 3 manifestări caracteristice: 

1. varice nesistematizate, frecvent unilaterale ale membrelor inferioare
2. hipertrofia membrului afectat 

3. hemangiom cutanat
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	· Malformaţiile vasculare

· sunt prezente de la naştere; 

· pot creşte în dimensiuni ulterior;
· involuţia naturală apare în circa 20 % cazuri;

· caracteristic este localizarea pe partea laterală a membrelor;

	



	· localizarea de predilecţie este la nivelul membrelor inferioare, unilateral de obicei, însă sunt raportate cazuri cînd hemangioamele sunt localizate doar la nivelul membrelor superioare şi la fel unilateral;

· hemangioamele au aspect plat, albastru sau violaceu, numite şi „tache de vin”, adică o pată de vin;

· adîncimea hemangioamelor este variabilă, poate fi limitat la piele sau să se extindă mai profund, la ţesutul subcutanat, inclusiv muscular şi osos. 
· Varicele 

· iniţial sunt inaparente, dezvoltîndu-se mai apoi;

· varicele se pot manifesta prin durere, hemoragii, tromboflebită;

· Hipertrofia
· prezentă de la naştere;

· progreseaza în primii ani de viaţă;
· în marea majoritate a cazurilor, doar un membru inferior este afectat;
· 5-11 % un membru superior;

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

· hipertrofia membrelor inferioare conduce la discrepanţă de lungime, contribuind la un mers nesigur, au fost raportate diferenţe de cca 12 cm;
· alungirea unei extremităţi apare la circa 70 % dintre pacienţi, iar creşterea în diametru la cel puţin 50 %.


Alte anomalii ale sindromului Klippel-Trenaunay
· asimetria feţei (o parte a feţei poate fi mai mică decît cealalaltă)

· probleme oculare, ce includ: glaucomul şi cataracta
· macrocefalie (cap mare) sau microcefalie (cap mic)

· degetele de la mîini şi picioare pot fi disproporţionale (mari sau mici)

· anomalii de număr a degetelor: polidactilie (mai multe degete) sau oligodactilie (mai puţine)
	Cum se stabileşte diagnosticul de sindrom Klippel-Trenaunay
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	Diagnosticul sindromului Klippel-Trenaunay poate fi bazat doar pe o anamneză minuţioasă şi examen clinic. Iar examinările paraclinice sunt utile în  cazul prezenţei complicaţiilor. Şi acestea includ: durere, ulceraţii, hemoragie, insuficienţă cardiac, compresiune.



	Tratamentul sindromului Klippel-Trenaunay

	Actual nu există tratament specific pentru sindromul Klippel-Trenaunay.
Tratamentul compresiv are efecte benefice atât în insuficienţa venoasă cronică, la fel şi ca tratament protector împotriva traumelor locale. 
Tratamentul chirurgical a anomaliilor arterio-venoase nu este argumentat definitiv, deoarece în lipsa investigaţiilor complete acesta poate determina creşterea numărului de complicaţii. 
Laser-terapia endovenoasă a venei safena magna este un tratament neinvaziv.
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