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Ozet Summary
Amagc:Nadir bir sendrom olaKlippel-Trenaunay sendromu Purpose: To rewiev the The Klippel-Trénaunay syndron
(KTS) literatur gliginde gdzden gecirmek. which is a very rare syndrome by the way of trerditure.
Olgu sunumu: 16 yaindaki erkek hasta kligimize dgsu- Case report: A male patient of 16 years old, suffegi fron
mundan bu yana mevcut olan sol bacakgbk, kizarik- the swelling and redness of the foot since he vaaa
lik sikayetiyle bavurdu.Hasta muayene ve tetkikleri son- After the diagnostic studies and the phy
ras! Klippel-Trenaunay sendromu kabul edildi. examination, the patieny is accepted as a Klippel
SonugNadir konjenital bir anomali olailippel-Trenauna Trenaunay syndrome.
sendromu sadece periferik tutulum godstermez,vistera Conclusion: The Klippel-Trénaunay syndrome, which is a
tulum da g6zlenerek hayati tehdit edebilir. rare syndromeis not seen only in the peripheral sys
but also in the visceral system and can threatetifén
Anahtar Kelimeler: Vaskiler malformasyon, Varis, Key Words: Vascular malformations, Varices,
Hemanjiom Hemangioma
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IIk kez Klippel ve Trenaunay tarafindan yarisinda ciltten kabarik olmayan agik kahverengi
tanimlanan Klippel-Trenaunay sendromu, lekeler, sol alt ekstremitesinde gsa gére 2cm
genellikle kemik veya yunyak doku hipertrofisi, uzunluk ve 4cm cevre farki mevcutt§ekil 1).
hemanjiom ve/veya lenfanjiom, varis veya venoz Ayrica hastada sol diz altinda atipik varis dikkat
malformasyon Klinik triadiyla karakterize nadir cekti Sekil 2). Ven6z dopplerde; ylzeyel vendz
konjenital vaskuler bir malformasyondur (1). 1907 yapilarda yiuksek volim ve amplitidli akim, derin
yilinda Parkes Weber buna benzer bir hastalikvenlerin normal oldgu rapor edildi. MR anjioda
tanimlamstir (2). Klippel-Trenaunay sendromunda yumuwak doku hipertrofisi dinda herhangi bir
6nemli bir arteriovendz sant yoktur (3). arteriovenoz fistil gozlenmedi. §8r laboratuar
Arteriven6z sant bulunuyorsa Parkes- Weber bulgulari normal sinirlarda idi. Kan tetkiklerinde
sendromu adini alir (4). Genelde hayati tehdittrombositopeni ve fibrinojen seviyesinde azalma
etmeyen bu sendrom yaygin olmasa dayoktu. Tedavide konservatif kalinarak hastaya
gastrointestinal sistemi tutarak 6nemli morbidiée v varisleri icin elastik corap ve venotonik ilaglar
hatta mortalite kayr@a olabilir (5). Bu yazida KTS  ¢nerildi.
literatlr incelenerek gézden gegciriktr.

Tarti sma
Olgu sunumu Klippel-Trenaunay sendromu ilk olarak Klippel
16 yaindaki erkek hasta kligimize dgu- ve Trenaunay tarafindan 1900 yilinda Fransa’'da
mundan bu yana mevcut olan sol bacajidik, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir ekstremitenin

kizarikhk sikayetiyle bavurdu. Aile hikayesi tespit yumuak doku ve kemik hipertrofisi, varisler ve
edilmedi. Muayenesinde sol bacak ve batinin solhemanjiom (veya lenfanjiom) triadiyla karakterize
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Sekil 1. Sol alt ekstemitede uzunluk ve cap arthevu
flammeus

nadir nonherediter konjenital anomali olarak tanim-
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Sekil 2. Sol alt ekstremitede atipik varis

landi (6). Arteriovendz fistil olmamasi onu Parkes
Weber sendromundan ayirdi  (3). KTS'de
gastrointestinal sistem,karger, dalak, mesane,
bobrek ve kalp tutulumu gbésteren visseral
hemanjiomlar tanimlanmtir (6, 7).

KTS’nin sebebi tam olarak bilinmemektedir ve
bununla ilgili olarak bircok goxiiileri strtilmekte-
dir.Sendromun temelinde genetik bir defekt bulun-
dugu (8), derin venlerdeki anomalilerin normal
vendz akimda obstriksiyona sebep @idu(9),
mikroskopik arterioventz anastomozlarin agik kal-
masina yol acan mezodermal defektin esas sebep
oldugunu (6) belirten gorler vardir. Bir bagka
gorGs intrauterin sempatik sistem hasarlanmasinin
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mikroskopik arteriovendz anastomozlarin gkni
mesine yol ac# seklindedir (10).

KTS'nin en siklikla kagimiza cikan cilt semp-
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larin bir kismi konservatif tedavi edilirken, 145
olguda epifizyodezis, varis stripping, vaskuler
malformasyonlarin  eksizyonu, amputasyon ve

tomu kapiller malformasyon nevus flammeus ola- debulking gibi ceitli cerrahi girsimler uygulan-

rak isimlendirilir. Bu acik kahverengi rengindedir
ve portosarabi rengi diye tabir edilir (4). Histolojik
olarak bunlar kapiller seviyede ektatik vaskiler

mistir. Mayo Klinigin bu serisinde sadece alt
ekstremite tutulumu %70, sadece Ust ekstremite
tutulumu %11, alt ve Ust ekstremite beraber tutu-

malformasyonlardir ve lezyonlarin rengi zamanla lumu %18, toraks tutulumu %23, ae boyun

degisebilir, cilde acilip kanama veya enfeksiyona
sebep olabilir. Varisler hastanin glonunda

olmayabilr, bunlar zamanla ¢ocuk blylimeyeg-ba
layip yuridigl zaman ortaya cikabilir. Derin ve

tutulumu %14 oraninda bulungtur. Neviis %98,

yumuwak doku veya kemik hipertrofisi %94, bir
ekstremitenin daha uzun olmasi %067,
sirkimferansiyel hipertrofi %77, varis %72, derin

ylzeyel venlerin anevrizmatik dilatasyonuna sik ven trombozu %4, pulmoner emboli %4 oraninda

rastlanir ve muhtemelen damar
konjenital zayiflgin sebebidir (4). Ekstremite derin

ve ylzeyel venleri ile perforan venlerde anormal-

likler olabilir (9,11,13,14). Yulzeyel venlerdeki
anomaliler daha cok varigeklinde gdorilurken,
derin ven anomalileri anevrizmal dilatasyon,
duplikasyon, hipoplazi, aplageklindedir (9,11,13-
15). Bu anomalilere en ¢ok popliteal ve femoral

venlerde rastlanir.Nadiren bu ventz anomalilere

rektum ve perinede de rastlanir (5).

Hipertrofi KTS'nin dikkati ¢ceken bir bulgusu-
dur. Hipertrofi genellikle bir ekstremiteyi tutar,
olgularin dortte birinde ek olarak Ust ekstremite d
tutulur. Kemik hipertrofisi ekstremitenin bdtin
kemiklerin tuttgu gibi, bir kemge de ait olabilir.

Olgularin bircgunda ayrica yunyak doku
hipertrofisi de gozlenir.

Baz! olgularda trombositopeni ve azarfib-

duvarindaki bulunmutur (6).

Onursal ve arkagtarinin 11 olguluk bir seri-
sinde tum olgularda (¢ kardinal semptom gozlen-
mistir (18).

Gucul ve arkadgarinin alti olgudan okan bir
calismasinda, U¢ olguda ¢ kardinal semptom var-
ken, Ust ekstremite tutulumu gézlenmetini(19).

Ekstremite uzunluk ve geghik farklarinin tes-
pitinde radyografi veya tomografi kullanilabi-
lir.VVarikdz venlerin ¢ikariimasina karar verilmeden
once derin venlerin anatomisi ve ventz yetngzli
degerlendirmek icin doppler veya flebografi kulla-
nilir. Bilgisayarli tomografi veya magnetik rezo-
nans goérintileme lezyonun der@ifii tespit icin
kullanilir.

Tedavide konservatif ve cerrahi tedavi (8}
killeri uygulanir.

Konservatif tedavinin esasi kompresyon teda-

rinojene sekonder derin ven trombozu ve pulmonervisidir. Basingli ¢oraplar veya elastik bandajlarla

emboli ortaya ¢ikabilir (16).

Ekstremite 6deminde, lenfatik sistem anomali-
si, ven0z yetmezlik ve rekirren selllit rol oyn@y. (

47 olguluk bir seride varis %79, tromboflebit
%45 olarak bildirilmgtir (17). Mayo Kklinikte 40
yilda izlenen 252 olguda %98 kapiller malforma-
syon, %72 varis ve %67 ekstremite hipertrofisi
bildirilmi stir. KTS’ nin her G¢ bulgusuna olgularin
%37'sinde, iki bulgusuna %63’'lGnde rastlagim
Ortalama ya 12 olup (0-83) olgularin %95’inde
bulgularin dgusta var oldgu bildirilmistir. Olgu-
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uygulanan bu tedavi kronik vendz yetmezlik,
lenfédem, rekirren selilit ve rekirren kanamada
uygulanir.  Selllit ataklari olan hastalarda
proflaktik antibiotik faydali olabilir.Eer hastada
derin ven trombozu veya pulmoner emboli varsa
bu hastalarda antikoagulan tedavi kaciniimazdir.
Hastada reklrren yilzeyel tromboflebit varsa lokal
antibiotik ve salisilatlar verilir. Oral kontraséfjer
derin ven trombozu riskini artirag@dan kulla-
nilmamalidir.

Kozmetik ameliyatlar ekstremite fonksiyonu-
nu kisitlayacaksa konservatif kalinmalidiiki
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cm’'nin altindaki uzunluk farki ger ayakkabini
yukseltilmesi ile giderilebilir. Ancak uzunluk fark
iki cm’nin Gzerinde ise cerrahi endikasyon vardir

ve epifizyodez operasyonu uygulanir. Bu operas-6.

yon 10-14 yglarinda epifiz hatti kapanmadan ya-

pilmahdir. ileri derecede deformasyon ve enfeksi- 7

yon varlginda amputasyon zorunlu olur (20) .

Varis operasyonlari derin venleringsam ol-
dugu gosterildginde hasta ¢ok rahatsizlik hissedi-
yorsa yapilabilir. Derin venler g&am degilse cer-
rahi tedavi tabloyu daha dagidastiracaindan

kontrendikedir. Cerahi tedavide niks sik olarak ™
goOzlenir. Ventz ve lenfatik malformasyonlarin 1o,

eksizyonu her zaman midmkin olmayabilir. Ciddi

fonksiyon kayiplarinda kiiciiltme ameliyatlari yapi- 11-

labilir, ancak bu lenfatik dokulara zarar verebilir

Cocukluk ca&nda yapilan varis operasyonlarl 1o
dénem

distal ven6z hipertansiyonun uzun
hemodinamik etkilerini dnleyebilir veya minimu-
ma indirebilir (21).

Rektal kanama nadir, ancak KTS'nin potansi-

yel ciddi bir komplikasyonudur, muhtemelen rek-
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sekonderdir. Kanamayi kontrol etmek icgin tutulan

barsak segmentinin rezeksiyonu gereklidir (5).

Sonug olarak KTS, u¢ kardinal semptomu olan
konjenital vaskuiler bir anomalidir. Tutulum sadece

periferik dezildir,tim visseral organlar da tutulabi-
lir. Visseral tutulum hayati tehdit ederken petriier
tutulum, daha cok hastaninggan kalitesini boza-
bilir. Varis operasyonlari derin venleringamlig|
gosterildgi zaman yapilabilir, ancak nikstn sik
oldugu unutulmamalidir.
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