
Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS); tek
taraflı şarap lekesi şeklinde hemanjiomlar, variköz
venler, bir veya daha fazla ekstremitede kemik ve
yumuşak doku hipertrofisi ile karakterizedir. Đlk de-
fa 1900 yılında Klippel-Trenaunay tarafından
tanımlanan bu bulgulara, Parkes-Weber'in arteri-
yovenöz malformasyonları ilave ettikleri bildi-
rilmiştir (1,2). Konjenital bir anjiodisplazi olan
KTS'nin oluşumunda travma, infeksiyon, nutrisyon

gibi etkenlerin rol oynadığı ileri sürülmekle birlik-
te, patogenezi ve genetik yapısı kesin olarak bilin-
memektedir (3). Nadir bir sendrom olan KTS
27500 yenidoğanda bir görülür (4). Yapılan genetik
araştırmalarda KTS'nun, tek gen defektine bağlı
oluşabileceği bildirilmiştir (4). Olguların ailele-
rinde yapılan incelemelerde %52'sinde variköz
venler, bacak ülserleri, hemanjiomlar ve konjenital
kalp hastalığı saptanmıştır (5).

Olgu
Yürümekte zorluk, görme kaybı ve konuşmada

yavaşlama yakınmalarıyla nöroloji servisinde izle-
nen 74 yaşındaki erkek hastanın yapılan dermatolo-
jik muayenesinde; sağ omuz, kol ve ön kol ile göv-
denin sağ üst yarısında yaygın, üzerinde yer yer de-
riden kabarık variköz oluşumlar gösteren heman-
jiom saptandı (Şekil 1 ve 2). Sağ kol sol kola göre
1 cm. daha uzun ve 6 cm. daha genişti. Öyküsünden
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Özet
Klippel-Trenaunay sendromu; kutanöz şarap lekesi şek-

linde hemanjiom, etkilenen vücut bölgesinde variköz venler,
kemik ve yumuşak doku hipertrofisi ile karakterize nadir
görülen konjenital bir anomalidir.

Bu yazıda Klippel-Trenaunay sendromu tanısı konulan 74
yaşında bir erkek olgu sunulmaktadır. Olguda; sağ omuz, kol
ve ön kol ile gövdenin sağ üst yarısında şarap lekesi tarzında
hemanjiom ve üzerinde variköz oluşumların yanısıra sağ kolda
hipertrofi saptandı.
Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay sendromu
T Klin Dermatoloji 2000, 10:110-112

Summary
Klippel-Trenaunay syndrome is a rare, congenital ano-

maly characterized by cutaneous port-wine hemangioma, ve-
nous varicosites and osseous and soft tissue hypertrophy on the
affected body parts.

A 74-year-old man with venous varicosites and port-wine
hemangioma on the right shoulder, arm, forearm and upper
trunk associated with hypertrophy of the right arm who was di-
agnosed as Klippel-Trenaunay syndrome is presented.

Key Words: Klippel-Trenaunay syndrome
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hastanın lezyonlarının doğumundan beri varolduğu
ve yıllar içinde özellikle sağ kolunda orantısız bir
büyümenin devam ettiği saptandı.

Rutin laboratuar tetkikleri normal olan has-
tanın bilateral kol ve ön kol grafilerinde; sağ kol ve
ön kol yumuşak dokusu sola göre daha hipertrofik,
sağ humerus daha kalın olarak saptandı. Yapılan
Doppler USG ile üst ekstremitelerde arteriyovenöz
malformasyon saptanmadı. Kranial MR'da; sere-
bellum, mezensefalon ve serebral hemisferlerde
diffüz atrofi saptanırken, Single Photon Emission
Computed Tomography (SPECT) sonucunda sol
parietal bölgede hipoperfüzyon tespit edildi.
Dermatolojik muayene bulgularıyla KTS tanısı
koyduğumuz olgu, nörolojik muayene ve radyolo-
jik inceleme sonucunda ilerleyici supranükleer felç

olarak değerlendirildi ve bu ekstrapiramidal bulgu-
larının KTS'dan bağımsız bir klinik tablo olduğu
düşünüldü. Nadir görülmesi nedeniyle olgu sunul-
maya uygun görüldü.

Tartışma
KTS, üç temel bulguyla karakterizedir (2,6):
1. Nevus flammeus tipi kapiller hemanjiom,
2. Variköz venler ve/veya arteriyovenöz (AV)

fistüller,
3. Yumuşak doku ve kemik hipertrofisi.
Genellikle tek ekstremitede görülen bu bulgu-

lar, nadiren birden fazla ekstremiteyi de etkileye-
bilir (7). Çoğunlukla alt ekstremiteler tutulur, üst
ekstremite tutulumu ise daha az sıklıkta görülür (8).

Şekil 1. Olgunun sağ omuz, kol ve ön kol ile gövdesinin sağ
üst yarısında şarap lekesi tarzı hemanjiom ve üzerindeki
variköz oluşumların önden görünümü.

Şekil 2. Olgunun arkadan görünümü.
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KTS'da en erken ve en sık görülen bulgu şarap
lekesi şeklindeki kutanöz hemanjiomlardır.
Yerleştiği ekstremiteyi tamamen veya kısmen tu-
tan, düzensiz biçimde olan bu hemanjiomlar bazen
gluteus, abdomen veya torasik bölgede orta hatta
kadar uzanabilir (6). Variköz venler, doğumda veya
kısa bir süre sonra oluşur (7). Derin venöz sistemde
ise hipoplazi hatta atreziler görülebilir (7). AV
fistüller veya derin venöz sistem yokluğu nedeniyle
oluşan venöz hipertansiyon, kemik ve yumuşak
doku hipertrofisine neden olur. Bu hipertrofi tutu-
lan ekstremitede enine ve boyuna büyümeye yol
açar. Çok nadir olarak tutulan ekstremitede
hipertrofi yerine atrofi görülebilir (9). KTS'dan
şüphelenilen olgularda Doppler USG, venogram,
arteriogram ve bazı olgularda lenfanjiogram yapıl-
malıdır (7). 

Olgumuzda KTS'nun üç temel bulgusu olan
şarap lekesi tarzı hemanjiom, yüzeyel varikoziteler
ve tutulan ekstremitede kemik ve yumuşak doku
hipertrofisi mevcuttu. Ancak doppler USG in-
celemesi ile herhangi AV malformasyon saptan-
madı. KTS ile birlikte verrüköz epidermal nevus,
polidaktili, sindaktili, oligodaktili, mavi nevus, pul-
moner ven varikoziteleri, viseral venöz malfor-
masyonlar gibi gelişimsel defektler görülebilir
(10). Ayrıca vasküler malformasyonun etkilediği
ekstremitede bazal hücreli karsinoma ve skuamöz
hücreli karsinoma gelişen bir olgu da bildirilmiştir
(11).

KTS ile birlikte mental retardasyon, migren,
EEG değişiklikleri, mikrosefali, makrosefali, se-
rebral ve spinal arteriyovenöz malformasyonlar,
hemanjiomlar ve fistüller, orbitofrontal varisler,
beyin sapı anjiomları ve iskemik infarktlar, internal
karotid arter aplazisi, Willis poligonu aplazisi ve
optik sinir anomalilerini içeren çeşitli nörolojik ve
kas-iskelet sistemi anomalileri tanımlanmıştır.
Santral sinir sistemi anomalileri, kranial CT ve MR
ile gösterilebilir (2). Đskelet sisteminin görüntülen-
mesinde ise radyografik incelemelerin yanısıra,
sintigrafi yöntemi de kullanılabilir (12).
Olgumuzun nörolojik muayenesi ve kranial MR
tetkikinde saptanan ve ilerleyici supranükleer felç
olarak değerlendirilen bulgularının 60 yaşından

sonra başlaması nedeniyle KTS'den ayrı bir klinik
tablo olduğu düşünüldü.

Pek çok olguda, tedaviye gerek yoktur veya
sadece elastik destek yeterlidir (10). Pulse dye la-
zer KTS'de şarap lekesi şeklindeki kutanöz heman-
jiomların tedavisinde etkinliği ve yan etkisinin
azlığı nedeniyle ilk seçenektir (4). AV malformas-
yon, fonksiyonel bozukluklara veya ülserasyona
yol açarsa cerrahi girişimle çıkarılabilir veya em-
bolizasyon yapılabilir. Variköz venlerin çıkarıl-
ması, venöz sistem yokluğunda kontrendikedir (7).
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