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Abstract

Klippel-Trenaunay sendromu (KTS), derin ven anormallikleri,
yiizeyel varisler, hemanjiyomlar, kemik ve yumusak dokunun hiper-
trofisi ile karakterize bir sendromdur. Bu olguda derin ven trombo-
zuna eslik eden, tipik kutanoz lezyonlar, kemik ve yumusak doku
hipertrofisi olan KTS’lu geng bir hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Venoz tromboz;
Klippel-Trenaunay sendromu
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Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) characterized by deep ve-
nous abnormalities, superficial varices, hemangiomas as well as
hypertrophy of the soft tissue and the bone. We aimed to present such
a young case of KTS with associating typical cutaneous lesions as
well as deep venous thrombosis and extremity abnormalities.

Key Words: Venous thrombosis;
Klippel-Trenaunay-Weber syndrome

lippel-Trenaunay sendromu (KTS), derin

ven anormallikleri, ylizeyel varisler, he-

manjiyomlar, kemik ve yumusak dokunun
hipertrofisi ile karakterize bir sendromdur."? Sino-
nimleri arasinda hemanjiektatik hipertrofi, anjiyo-
osteohipertrofi bulunmaktadir.

[k olarak 1900 yilinda Klippel ve Trenaunay
tarafindan bir triad seklinde tarif edilmistir. Bu
triad yukarida sayillan derin ven anormallikleri
disindaki ii¢ klinik bulgudan olugmaktadir. Ancak
giinlimiizde kemik dokuda hipertrofi ve vendz
varikoziteler bulunmadan da kutandz hemanjiyom
ve yumusak doku hipertrofisi saptanmasi da KTS
tanisim1 koydurmaktadir.'

KTS daha ¢ok erkek popiilasyonda goriilmekle
beraber tam olarak etyolojisi ve prevalansi bilin-
memektedir.>> KTS ile ilgili vakalar ¢ogunlukla
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sporadik olarak ortaya c¢ikmakta ve bu hastalik
herediter bir 6zellik gostermemektedir.>* Bu sen-
dromun komplikasyonlar1 aseptik seliilit, trombo-
flebit, iilserasyonlar ve trombositopeni, mikroanji-
yopatik hemolitik anemi ve tiiketim koagiilopatisi-
yle karakterize Kasabach-Merritt sendromuna do-
niisebilir.’

Olgu Sunumu

Yirmi iki yasinda erkek hasta sag bacak, uy-
luk ve skrotal bolgede sislik, sag bacakta renk
degisiklikleri ve bu renk degisikligi bulunan bol-
gelerde zaman zaman ortaya c¢ikip kendiliginden
sonlanan kanamalarin evaliiasyonu nedeni ile
hastanemize yatirildi. Anamnezinde, c¢ocukluk
caglarindan beri sag bacak ve skrotal bolgesinde
zaman zaman olusan sislik ve agr1 sikayetleri
oldugu belirlendi. Hasta sikayetlerinin ekstremite
agris1 seklinde olup, ozellikle efordan bagimsiz
olarak ortaya c¢iktigim1 ifade etmekte idi. Aile
hikayesi bir 6zellik gdstermiyordu. Fizik muaye-
nesinde, sag bacak kruris ve uyluk bolgesinde sol
tarafa gore cevre farkinda artis saptandi. Krural
seviyede sagda gastroknemius kasinin en genis
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yerinde 37 cm, solda 34 cm, sag uyluk orta ke-
simden yapilan Ol¢iimde ise 46 cm, solda ise 42
cm olarak olciildii. Her iki taraf ekstremite boyla-
r1 esit olarak belirlendi. Sag alt ekstremitenin
tamaminda, penil ve skrotal deride asimetrik
goriiniime neden olan belirgin hipertrofi yani sira
sag uyluk ve kruris posterolateralinde 14.5 x 9.5
cm, 8x5 cm, 4 x 2 cm, sag glutea medialinde 10 x
5 cm, penil, skrotal bolge ve sag pedis 3-4 par-
maklarin tamaminda deriden hafif kabarik mor-
kirmizi renkli (Port-wine tip) hemanjiyomatoz
lezyonlar (neviis flammeus) belirlendi. Sag
popliteal ~ bolge, uyluk, glutea  ayrica
penis, skrotum bolgesinde, seffaf veya deri ren-
ginde ¢ok sayida ortalama 4 x 4 cm
boyutlarinda lenfanjiyoma ile uyumlu
papiilovezikiiler lez-yonlar, mor-kirmizi renkli
anjiyokeratom ile uyumlu papiiler lezyonlar be-
lirlendi (Resim 1, 2).

Resim 1. Sag alt ekstremitede sola gore goreceli olarak
kalinlagma.
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Resim 2. Sag alt ekstremitede hemanjiyomat6z lezyonlar.

Sag alt ekstremite vendz renkli Doppler ince-
lemesi sag ana femoral ven, yiizeyel femoral ven,
popliteal ve krural venlerde kronik derin ven
trombozu ile uyumlu bulgular saptadi. Aym ek-
stremiteye ait arter incelemesi normal olarak belir-
lendi. Skrotal ultrasonografi epididimit, varikosel
ve hidrosel ile uyumlu olarak bulundu. Radyolojik
incelemelerde sag tibia-fibula ve femur kemiklerde
sola nazaran diffiiz bir kalinlasma gozlendi. Ku-
tandz hemanjiyom, kemik ve yumusak doku hiper-
trofisi ile ylizeyel varisler ve derin ven trombozu
saptanan hastamiza KTS tanmis1 konuldu, vaka su-
nusu yapilabilecegi onayi alinarak antitrombotik
(Warfarin, INR> 2.5 kat) tedavisi bagland1 ve takip
altina alindi. Dort aylik takip neticesinde alt
ekstremite vendz trombiislerinin giivenli rekanali-
zasyonu saglandi. Hastanin cilt lezyonlarina plastik
cerrahi klinigi tarafindan halen lazer tedavisi uygu-
lanmaktadir. Hastanin alt ekstremite agrilarinin son
bulmas1 ve plastik cerrahi klinigi tarafindan cilt
goriintlisiiniin - normal smurlara yaklastirilmaya
calisilmasi faaliyetleri hastanin agrilarint dindir-
mekle kalmamis moralini de yliksek seviyeye ¢i-
karmustir.

Tartisma
KTS ilk kez Klippel ve Trenaunay tarafindan
1900 yilinda tarif edilmistir.' Daha sonra Parkes
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ve Weber isimli arastirmacilarda eslik eden
arteriyel anomalileri tanimlamislar ki bunlar da
atriyoventrikiiler (A-V) fistiil ile arteriyel anev-
rizmalardir.”

Bu sendromun etyopatogenezi ve goriilme sik-
ig1 tam olarak bilinmemektedir."*®” Baskerville
ve ark. 1985 yilinda yaptiklari caligsmalara dayana-
rak bu hastaligin fetal gelisim sirasinda ortaya
citkan mezodermal gelisim anormalligine baglh
olarak ortaya ¢iktigini savunmaktadirlar.® Klippel
ve Trenaunay lezyon dagilimi nedeni ile dogumsal
spinal kord anomalisi iizerinde durmuslardir.® An-
cak fizyopatolojik olarak vaskiiler neviisiin bulun-
dugu ekstremitedeki hipertrofi, hemanjiyomato-
zusa bagli ortaya cikan artmus arteriyel akim,
vendz staz ve hiperemi sonucu olustugu diisiiniil-
mektedir.’ Kutanéz hemanjiyom bu hastaligin en
erken belirtisi olup port-wine tipinde olarak bildi-
rilmistir. Bizim vakamizda da vendz staz ve derin
birlikte port-wine
hemanjiyomatozus belirlendi. Bu vakada 3-4 ayak
parmaklar1 ile skrotal-anal bolge tamamen, sag
ekstremite ise kismen tutulmustu.

ven trombozu ile

Ekstremitede boyuna uzama osteal hiper-
trofiyi, enine artis ise yumusak doku hipertrofisini
belirtir. Bizim vakamizda da yumusak doku
hipertrofisi ile uyumlu bulgular mevcuttu. KTS da
tutulan ekstremitede vendz varikoziteler erken
cocukluk veya ergenlik doneminde de ortaya ¢ik-
maktadir.” Bizim vakamizda da cocukluk cagindan
beridir devam eden ekstremite kalinlig1 ve heman-
jiyom sikayet ve bulgular1 mevcuttu.

Agr1 KTS da sik goriilen bir bulgu olup bizim
vakamizda da major sikayetlerinden birisini olus-
turmakta idi. Vakalarin %15’inde riiptiire olan
hemanjiyom ve varikozitelerden olusan hemoraji
ataklar1 ve %7 olguda ise yiizeyel tromboflebit
goriilmekte olup bizim vakamizda yine literatiir ile
uyumlu olarak spontan kanama ve agri1 epizodlari
tarif etmekte idi. Spontan derin ven trombozu ve
cogunlukla buna bagh olarak ortaya c¢ikan pulmo-
ner emboli olusumu riski bu hastalarda yiiksek
olup bizim vakamizda derin ven trombozu bulun-
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masina ragmen klinik ve laboratuar olarak pulmo-
ner emboliyi destekleyecek bir bulguya rastlama-
dik. KTS ile eslik eden parmak gelisim anomalileri
(polidaktili, sindaktili, oligodaktili) disinda makro-
sefali, mavi neviis, visseral ven6z malformasyonlar
ve pulmoner ven varikoziteleri de bildirilmistir.”
Ayrica KTS da rekiirren septisemi, enfektif en-
dokardit, iskemik norolojik komplikasyonlar, asep-
tik seliilit ve tromboflebit gibi klinik hayat1 tehdit
edici durumlarda goriilebilir.>®

KTS tedavisi herhangi bir komplikasyon ge-
lismedigi siirece konservatif olup vendz per-
forasyon, varis olusumu, ekstremite dist hemanji-
yomlara bagli kanamalarda cerrahi gerekebilir.” Bu
hastalarda gerek kapiller, gerekse de kavernoz tip
hemanjiyomlarda siddetli kanama, trombositopeni,
kardiyovaskiiler komplikasyonlar, vital fonksiyon
kaybr (solunum, beslenme, idrar-gayta), gorsel
veya motor defisit gelismedigi siirece herhangi bir
tedavi Onerilmemektedir. Ancak yukarida sayilan
bulgulardan birinin varliginda steroid tedavisi de-
nenebilir.’

KTS nadir goriilen bir hastalik olup 6zellikle
hemanjiyom eslik etmeksizin ekstremite hiper-
trofisi bulunan olgularda konjenital lenf ddemden,
hemanjiyom bulunmaksizin hipertrofi ve yiizeyel
varislerin bulundugu olgularda ise iliyak ven
agenezisinden ayirici tanisi yapilmalhidir.

Sonug¢ olarak; KTS tek tarafli ortaya cikan
ekstremite Odemlerinde ve hemanjiyomatdz du-
rumlarda ciddi sonuglar dogurabilecek akilda tu-
tulmas1 gereken bir hastaliktir. Hastaligin tedavisi
palyatif olup, tedavi edilmedigi takdirde gelisebile-
cek komplikasyonlar1 ac¢isindan risklidir.
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