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Ozet

Abstract

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS), kapiller malforsganlar,
atipik varikoziteler veya vendz malformasyonlar b veya dah
fazla ekstremiteyi etkileyen kemik veya yugalt doku hipertrofic
triadi ile karakterize, nadir goriilen, vaskiler mvadidir. iliak ver
agenezisi, bu sendromun nadir bir bulgusu olup ¥31nda gorulin
Bu yazida 40 yanda KTS olgusunda internal ve eksternal iliak
agenezisinesiik eden anormal suprapubik vene ait manyetik nero
goriintileme (MRG) ve manyetik rezonans anjiogr®fR@) bulgu-
lar sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay-Weber sendromu;
manyetik rezosanjiyografi; iliak ven
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Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare conggniascu-
lar abnormality characterideby the triad of capillary malformatior
atypical varicosities or venous malformations andybor soft tissu
hypertrophy affecting one or more extremityac vein agenesis is
rarefinding of this syndrome, reported as 3%. In til@part, magnet
resonance imaging (MRland magnetic resonance angiogre
(MRA) findings of agenesis of internal and exterii@c veins ac-
companying an abnormal suprapubic vein which dregtg femora
vein are defined in a 40years old KTS patient.

Key Words: Klippel-Trenaunay-Weber syndrome;
magnetic resonance angiogyatiic vein

lippel-Trenaunay sendromu (KTS) klasik vaskiler anomalilerinin  tanimlargdi MRG ve

triadi kapiller malformasyonlar, atipik MRA bulgulari sunulmaktadir.

varikbz veya ventdz malformasyonlar ve
bir veya daha fazla ekstremiteyi etkileyen kemik Olgu Sunumu
ve yumyak doku hipertrofisini iceren bulgularla 40 yasinda erkek hasta adacak arisi sika-
karakterize konjenital vaskuler anomalilerden olu- yetj jle hastanemize lgaurdu. Gocukluktan itiba-
san, etiyolojisi tam bilinmeyen nadir gorulen bir o, s& bacainin soldan daha biyik olgunu
sendromdut:® Arteriyovenoz fistiillerin gik ettigi belirten hastanin yapilan fizik muayenesindg sa
durumlarda sendrom, Klippel-Trenaunay-Parkes-,cakta sola kiyasla cap artoldusu gozlendi.
Weber adini almaktadir. Bu yazida 40 yanda  &eljikle sd@ lomber ve gluteal bélgeyi kapsayan
KTS'li hastanin, eksternal ve internal iliak ven genis kutandz hemanjiom ile birlikte gdomber
agenezisi ile birlikte gafemoral venin suprapubik bolge ve alt ekstremitede kutandz vendz yapilar
bolgedeki anormal vendz yapiya drenajini igere”(Resim 1a) ile suprapubik bolgede yiizeyel dilate
varikdz yapi (Resim 1b) saptanan ve KTS tanisi
alan olgunun radyolojik ileri tetkiki istendi. Has-
tadan bilgilendirilm§ onam alindi. MRG ve
MRA incelemesinde ga@la ekternal ve internal
iliak venlerin olmadgl, ana femoral venin
suprapubik bélgedeki anormal vaskiler yapiya
drene oldgu ve s&da gluteal bolgede gena-
landa kutantz hemanjiom, gdomber bolge ve
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A B
Resim 1. aSgs gluteal bolgede gepikutantz hemanjiom (siyah oklar) ve anormal variépilar gérilmektedirb. Suprapubi
bélgede yuzeyel dilate anormal varikoz yapi dikicgkmektedir. Ayrica gpalt ektremiteye uzanan kutandz varikdziteler gorul
mektedir.

alt ekstremitede kutan6z vendz yapilar @au
goruldu (Resim 2-4).

Tartisma

KTS'de kapiller, ventz, arteriyel ve lenfatik
sistemi etkileyen miks vaskuler malformasyonlar
gorilebilir® Servelle ve ark.786 hastalik serisin-
de etkilenen ekstremitede buyukluk %84, variktz
venler %36, anjiomata %32 oraninda bildirgtmi
Derin ventz malformasyonlardan popliteal ven
%51, yuzeyel femoral ven %16, hem popliteal hem™ ) » .
yiizeye femoral ven bifte %29, ik ven %3 ve s m,2Soid el e skema ik arer ve veriggm
inferior vena kaval{K) %1 oraninda etkilenmek-  dikkati gekmektedir ve bu ya suprapubik dizeyde or
tedir. Bu derin ven malformasyonlari sonucu %31 Ciltalti dokuda anormal vendz yapi olarakginektedir (di

g . . ... beyaz oklar). Sala eksternal iliak arter izlenmekle birli

oraninda ciddi vezikal veya rektal kanama gorule- yen izienmemektedir. Sagluteal bolgede subkin dokud
bilir. Lenfédem ve lenf damar malformasyonlari da anormal varikozite dikkati cekmektedir (centikliyoe oklar).
dahil lenfatik malformasyonlar da sendromgike
edebilir® Jacob ve arkKTS tanili 136 kadin, 116
erkek hastayl iceren cainalarinda kapiller Malformasyonlarin %95’ alt ekstremitede go-
malformasyonlar %98, varikoziteler ve venoz rilmektedir. Etkilenen ekstremitede vaskiler ano-
malformasyonlar %72, ekstremite hipertrofisi %67 malilere sekonder lokal hiperemi ve vendz staza
olarak bildirilmistir. KTS triaddan tigiiniin vagh  sekonder olarak boyut ve cap grbrtaya ¢ikmak-
%63, ikisinin varlgl ise %37 olarak rapor edilgi  tadir. KTS'nin komplikasyonlari staz dermatiti,
tir. Lateral ven ve persistan siyatik ven de dahil tromboflebit, sellit, ve koagilopati, kanama,

olmak tizere atipik venlere %72 oraninda rastla-Pulmoner emboli ve konjestif kalp yetmeiigibi
nilmaktadir® daha ciddi sekel bulgular iefir.
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Resim 3.Sgida ana femoral ven izlenmekte olup suprag
anormal ene drene oldiu goérilmektedir (diz beyaz o
Solda ana femoral ven ve bilateral yluzeyel ve dégmora
arterler normaldir. Ssla ayrica gegikutandz hemanjioma \
varikozitelere ait anormal vaskilarite dikkati ceMaedil
(centikli beyaz oklar).

KTS’nin radyolojik deerlendiriimesinde direkt
grafiler, renkli Doppler ultrasonografi, venograé
lenfosintigrafi kullaniimakla birlikte MRG inceleme
4,6,7

ek olarak cok dgerli bilgiler verir:

KTS sporadik olarak ortaya ¢ikmaktadir, emb-
riyolojik gelisimde anjiyogenez ve vaskilogenezde
etkili olan bir faktor de somatik mutasyon olabile-
cesi 6ne siriilmektedit. Erken embriyogenezde
kardinal venler ana vendz drenaj sisteminisolu
turmaktadir. Anterior kardinal venler embriyonun
sefalik kismini, posterior kardinal venler isgati
kisimlarin drenajini $dar. 5-7. haftalarda sakro-
kardinal venler save sol alt ekstremitenin drena-
jinda rol alir. Kaval sistem gave sol arasindaki
anastomozlardan ggli ki bu soldan kanin $a
kanalize olmasgeklindedir. Sg sakrokardinal ven
sonunda inferior vena kavanin sakrokardinal
segmentini olgturur ve sakrokardinal venler ara-
sindaki anastomoz sol ana iliak venigblwur. Bu
anastomozlarin veya venlerin gefindeki yeter-
sizlik sg iliak ventz sistemin agenezisinden so-
rumlu olabilir®

Kirk yasinda erkek olgumuzda fizik muayene-
de sg bacakta sola kiyasla ¢ap artre suprapubik
bdlgede ylzeyel dilate anormal varikoz yapi oldu-
gu goruldd. Ayrica salomber ve gluteal bolgeyi
kapsayan gegikutan6z hemanjiom ile birlikte ga
lomber bélge ve alt ekstremitede kutandz ventz
yapilar oldgu goézlendi. MRG ve MRA inceleme-
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Resim 4. Mobil-Track ile yapilan tim vicut MR anjiogre
Arterial fazda alinan goriilerde arterial yapilar normalc
Venoz sistemde gaemoral venin suprapubik ven vasitdsiy
sol eksternal iliak vene direne ofglu(beyaz ok) gorulmekte-
dir. Solda iliak venler izlenken (¢centikli beyaz oklar) gde
olmadiklari (agenezisi) gorilmektedir (siyah oklar)
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