Klippel-Trenaunay Sendromu (Olgu Raporu)

KLIPPEL- TREN AUNAY SYDROME (CASE REPORT)
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OZET

Klippel-Trenaunay sendromu, nadir gériilen bir
hastalik olup, bir ekslremiteyi tutan "neviis flammeus"
tipi hemanjiom, varikéz venler, yumusak doku ve ke-
mik hipertrofisi ile karakterizedir. Burada KUppel Trc-
naunay sendromu tanist konmus 12 yasinda bir has-
ta takdim edilmis ve literatiir gozden gegirilmistir.
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sendromu,
konjenital

Klippel-Trcnaunay-Parkcs-Weber
neviis vaskiilozus osteohipertrofikus,
displastik anjiopati, hcmanjiektatik hipertrofi, ele-
fantiazis konjenita anjiomatoza gibi sinonimlerle
anilir (1-3).

flk kez 1900 yilinda Klippel ve Trenaunay neviis
flammeus tipinde hemanjiomla, varikéz vchler yu-
musak doku ve kemik hipcrtrofisiyle karcktcrli bir
sendrom tanimlamislar, daha sonra Parkes ve We-
ber adli arastiricilar arterio-vendz (a-v) fistiili dor-
diincii bir bulgu olarak scndroma ilave etmislerdir
(1,4-6). Baz1 otorlerc gdre bu bulgu scndromun bir
parcasidir, bazilarina gdre ise ayr1 bir klinik antiteo-
larak degerlendirilmeli, eger a-v fistiil yoksa Klippel-
Trenaunay sendromu, a-v fistiil varsa Parkes-Weber
sendromu olarak adlandirilmalidir (2,3,7,8).

Sendrom, siklikla erkeklerde, daha ¢ok ali eks-
tremitede ve sol tarafta goriilmektedir (1-3). Cogu
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SUMMARY

Klippel-Trenaunay syndrome is a rare disorder
characterized by cutaneus hemanjioma of the "nevus

Sflammeus" variety confined to one extremity, varicose

veins, soft tissue and bony hypertrophy. Here, a 12
years old patient diagnosed as Klippel-Trenaunay
syndrome was presented and the literature is reviwed.
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vakada tek bir ekslrcmilc tutulmasina ragmen, nadir
olarak bilatcral tutulumlu, daha da nadir olarak dort
ekstremitenin, gdvdenin bir kisminin, i¢ organlarin
tutuldugu olgular bildirilmistir (3,-7-9).

OLGU

12 yasindaki bayan hasta (S.D) poliklinigimize
sol bacakta kalinlagsma, kirmizi renk degisikligi, da-
marlarin belirginlesmesi yakinmalar1 ile basvurdu.
Dogdugundan beri sol diz kapaginda ve sol kalganin
dis tarafinda kirmizi renk degisikligi oldugunu, za-
manla bu renk degisikligi iizerinde koyu kirmizi
renkli, nohut biiyiikliigiinde, basmakla yumusak ka-
bartilar olustugunu ve bunlarin bazen kanadigini, sol
bacagin saga nazaran daha kalin bir hale geldigini ve
damar genislemelerinin

uzadigini, gozle gorilir

olustugunu ifade ediyordu.

Oz. ve soy gegmisinde 6zellik saptanmayan has-
tanin anne ve babasi arasinda akrabalik yoktu, diger
kardeslerinde benzer yakinmalar bulunmuyordu.
Fizik incelemesinde patolojik bulgu saptanmadi.

Dcrmatolojik muayenede, sol hipokondriak bol-
genin lateralindc 15x20 cm boyutlarinda, sol diz ka-
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pagi iizerinde 8x10 cm boyutlarinda, deri seviye-
sinde, keskin sinirli, infiltre, basmakla hafif solan, iki
adet hemanjiomu mevcutlu (Sekil 1). Bu heman-
jiomlarm iizerinde yer yer mercimeklen nohut biiyii-
kligiine kadar degisen, elastik kivamda kavern6z he-
manjiomlar vc tek tek veya gruplar halinde toplu
igne basi biyiikligiinden mercimek biiyiikligiine ka-
dar degisen boylarda seffaf, gergin, kiigiikk vezikiillcr
bulunuyordu (Sekil 2). Ayni taraf ekstremitede yii-
zcycl varis pakeleri, gluteal asimetri gbéze carpmak-
taydi. Her iki alt ekstremitenin karsilagtirilmalt 6l-
ciimlerinde tibia orta bolgesinde 3 cm g¢evre farki ve
krista iliaka-dis malleol arast uzunluklarda 4,5 cm
fark saptandi (Sekil 3). Laboratuvar bulgulari nor-
maldi. Radyolojik incelemede, her iki diz vc krurisi
iceren iki yonli grafilerde: sagda kemik yapilar, ke-
mik eklem iliskileri vc yumusak doku tabii gorii-
niimde, solda krurisin yumusak dokusunda sislik,
siiperfisyal varikdz venlere ait olabilecek radyolu-
sensiler, tibia diafizer kesimde kemik hiperlrofisi ile
uyumlu kortikal kalinlagma ve hafif sklerozc gorii-
niim, her iki tibia distal kesimlerinde minimal kemik

Sekil 1.

Sol alt ekstremitenin boydan goriniisi.

CETIN vc Ark.
KUPI'EK-TRENAINAY SENDROMIJ (OLGU RAPORU)

Sekil 2.
larin goriiniisi

Hastanin diz kapagindaki lenfanajiom ve hemanjiom-

infarktlar1 ile uyumlu dansite artimlari, krurisin
proksimal medial kesiminde yumusak doku igeri-
sinde punktat kalsifiye goriiniimler izlendigi rapor
edildi. Noroloji ve g6z hastaliklar1 klinikleri ile yap1-
lan konsiiltasyonlarda patolojik bulgu tesbit edilme-
di.

Kalp-Damar cerrahisi klinigi ile yapilan konsiil-
tasyonda hemanjiom teyit edildi, ancak cerrahi mii-
dahale endikasyonu konmadi. Doppler cihazi ile ya-
pilan tetkiklerde a-v fislil saplanmadi. Hastava va-
risleri igin elastik bandaj tavsiye edildi.

TARTISMA

Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber Sendro-
munun etyopatogenezi kesin bilinmemekte, heredi-
ter veya akkiz oldugu konusunda gesitli goriisler 6ne
siirilmektedir; dominant kalitimla gecen herediter
bir sendrom oldugunu 6ne siirenlerin yanisira, non-
herediter oldugunu savunanlarda vardir (1,8,10,11).

Familyal olgularda bildirilmistir (10,11).
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CETIN ve Ark.
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Sekil 3.

Her iki ekstremitenin 6nden gorinisi.

Klippel ve Trenaunay lezyonlarin dagilimindan
dolay1 etyolojidc konjenilal spinal kord anomalisi
tizerinde durmuslardir (3,12).

1945 yilinda Servelle, kronik vendz hipertansiyo-
nun kemik hipertrofisine neden oldugunu 6ne siir-
miisse de ¢ogu olguda ven tansiyonunun normal sap-
tanmasiyla bu hipotez reddedilmistir (3,13).

Vaskiiler neviisiin bulundugu ekstremitedeki hi-
pertrofi genellikle buradaki kan akiminin herhangi
bir nedenle artmasi sonucuna baglanmakladir
(3,7,8,12). Bu fikri destekleyen mantiklt bir aciklama
a-v fistiil sonucu kan akiminin artabilecegi hipotezi-
dir. Bununla beraber a-v fistiil her zaman sendro-
mun bir pargasi degildir ve en sik rastlanan anomali-
ler derin ve yiizeyel ven veya lenf damarlari ile ilgili
gorinmektedir (12).

Son  yillarda Bourde, Klippel-Trenaunay-
Parkes-Weber sendromunda embriyolojik vaskiiler
sistemde anomali oldugunu, Young ise sendromda
kemik ve yumusak doku anomalilerinin goriilldigiini
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sOyleyerek sendromun anjiogenezis ile ilgili mezo-
dermal bir gelisim anomalisi olabilecegini bildir-
mistir (12). Gergektende sik rastlanan hipospadias,
sindaktili gibi fotal gelisim sirasinda olusan mezo-
dermal anomalileri vaskiiler orijinle izah etmek ola-
naksizdir (3-12). Buna karsilik fotal gelisim sirasin-
daki mezodermal anomali ile bu sendromla iliskili
biitiin durumlar agiklanabilmektedir (12).

Sendromun en sik goriilen ve en karekteristik
deri bulgusu neviis flammeus tipi hemanjiomdur.
Hemanjiom dogumda mevcuttur veya erken ¢o-
cukluk déneminde ortaya ¢ikar. Lezyonlarin rengi
soluk pembeden mora kadar degisirken, genislikleri
de ekstremitenin bir bdliimiinii, tamamini, birkag
ekstremiteyi ve hatta govdeninde biiyiik bir bolimii-
nii, i¢ organlar1 tutacak kadar olabilir. Hemanjiom
kanayabilir,  ilserlesebilir, nadiren  gangren
olusumuna yol agabilir (9). Bu sendromda kavernoz
hemanjiomast bulunan olgularin yanisira, kutandz
hemanjioma ile birlikte olmayan olgularda tanimlan-
mistir (1).

Varisler erken ¢ocukluk doneminde veya ergen-
lik ¢aginda gelisir. Yasla birlikte artabilir veya
degismeden kalabilir (7,8). Agr1 ve dolgunluk hissi
en sik rastlanan semptomdur. Olgularin yaklasik
%25'inde varislerin riiptiirii sonucu kanama, sik tek-
rarlayan tromboflebitler, derin ve trombozu, staz
dermatiti olusabilir  (3). Vaskiiler  malfor-
masyonlarda trombosit birikimine bagli agir trombo-
sitopeni olusabildigi rapor edilmistir (14).

Hastaligin diger bir komponenti olan hipertro-
fiye olgularin yaklasik %75'indc rastlanir (3). Hiper-
trofi olan organda en ve boy artis1 dikkat ¢ekmekte-
dir. Nadiren tutulan tarafta atrofi olabilir (1,8). Alt
ekstremite uzunluklarinin farkli olusu nedeniyle
kompanzatris skolyoz ve kalga ¢ikigi goriilebilir.
Govde tutulumu varsa, lezyonun oldugu gévde yari-
sinda bulunan i¢ organlarin da yarisi veya tamami
hipertrofi olabilir (3).

Lezyonun bulundugu tarafta asir1 sempatik akti-
vite ve buna bagli hiperhidroz olabilir. Bu sendromla
birlikte sindaktili, polidaktili, hipospadias, blue ne-
viis, epidermal neviis, lenfanjiom, kronik lenf 6dem,
makrosefali, spina bifida okkiilta, koksa vara gibi
defektlcrede rastlanabilir (9,12).

I¢ organ tutulumu gocuklarda sik goriilmemekle
birlikte hayati tehdit edebilir (9). Safra kesesi, ince
ve kalin barsaklar, mezokolon, mezenter, retroperi-
ton, karaciger, akciger, merkezi sinir sistemi, {iriner
sistem tutulumlar1 ve bunlara bagl tek tarafli pulmo-
ner ven varisleri , pulmoner hipertansiyon, portal
hipertansiyon, hematiiri, rektal kanama, afazi, pa-
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restezi bildirilmistir (9). Klippcl-Trenaunay-Parkcs-
Wecber sendromu ile ilgili pek ¢ok g6z bulgusu mev-
cutsa da bunlardan en 6nemlisi glokomdur (15).

Histopalolojik olarak, fibromiskiiler displazi
vardir. Dermisin derin katlar1 ve subkutan yag doku-
sundaki veniillerin sayisinda ve ¢apinda artma, sub-
kutan venlerin duvarlarindaki diiz. kaslarda yaygin
hipertrofi saptanmistir ki bunlarin kronik artmis ve
akimina bir cevap oldugu sanilmaktadir (9,12).

Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber sendro-
munda, vaskiilecr neviisiin, varislerin, yumusak doku
ve kemik hipertrofisinin olmast tant koydurucudur
(1). Arteriografi, venografi, vendz oksijen satiiras-
yonunun Olciilmesi, iki ekstremilenin karsilagtirmali
radyografileri taniya yardimci diger bulgulardir
(1,7,16).

Lewis ve arkadaslar1 uterus sonografisi ile ante-
natal teshis konabilecegini bildirmislerdir (9). Send-
romun nonimmiin hidrops fotalisle iligkili malfor-
masyonlardan biri oldugu ve nonimmiin hidrops f6-
talisli gebelerin fotiislerinde  Klippel-Trenaunay-
Parkes-Webcr sendromunun arastirilmasinin  ge-
rektirdigi iddia edilmektedir (17).

Komplikasyon olarak, konjestif kalp yetmezligi,
tekrarlayan tromboflebit ataklari, iilserasyon ve gan-
gren goriilebilir.

Hastaligin etyopatogenezi tam olarak agiklana-
madig1 igin basarili bir tedavisi yoktur. Cerrahi mii-
dahale, derin vendz obstriiksiyonun giderilmesinde
lineer biyiimenin yok edilerek epifizer biliyimenin
durdurulmasinda, a-v fistiillcrin operasyonunda de-
nebilir. Bazen a-v fisliiller 6yle kiiciikk ve ¢ok sayida-
dir ki cerrahi yetersiz kalabilir (1,5,8,14). Yiizcycl
venlerin cerrahi olarak baglanmasi veya ¢ikarilmasi,
sonradan 6dem ve daha ko&tii varis olusumuna neden
oldugu i¢in kontrendikedir (8,14). Hipertrofi ¢ok
siddetliyse veya iilserasyon ve gangren tekrarlayan
problem halini almigsa amputasyon gerekli olabilir
(1.

Trombocmboli komplikasyonu riski yiiksek ol-
dugundan
proflaktik olarak trombus oOnleyici tedavi yapilmali-
dir (3). Vaskiilcr malformasyonlarda trombosit biri-
kimine bagli olarak gelisen sekonder trombosilope-

herhangi bir cerrahi girisimden evvel

ninin ve koagiilapatinin tedavisinde epsilon amino-
kaproik asit basariyla uygulanmistir (14).

Konservatif tedavi olarak varislerde -elastik
kompresyon bandaji uygulanmasi, alt ekstremite-
lerde uzunluk farki mevcutsa kompanse edici ayak-
kabilarin kullandirilmasi 6nerilmektedir (3).

CETIN ve Ark.
KLIPPK.I -TRENAUNAY SENDROMU (OLGU RAPORU)

Burada takdim ettigimiz hastada, hemanjiom,
varik6z venler, yumusak doku ve kemik hipertrofisi
olmasi nedeniyle Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber
sendromu diisiindiik. Ancak a-v fistill saptanama-
mas1 nedeniyle Klippcl-Trcnaunay sendromu olarak
sunmay1 uygun bulduk.
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