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ÖZET 
Klippel-Trenaunay (K.T.), deride şarap rengi heman-

giomlar, veriköz genişlemeler, kemik ve yumuşak doku­
daki değişik derecelerde hipertrofi ile seyreden konjenitai 
bir sendromdur. Arteriovenöz fistüllerin mevcudiyetiyle 
K.T. Weber Sendromundan bahsedilmektedir. Burada 
K. T. Sendromu bulguları olan bir erkek olgu sunulmuştur. 

Anahtar Kelime: Klippel-Trenaunay Sendromu 
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S U M M A R Y 
Klippel-Trenaunay (K. T.) is a congenital syndrome 

with "port-wine" hemangioma, varicose veins and bone 
and soft tissue hypertrophy with a different extend. If ar­
teriovenous fistules have been added we talk of the 
K.T.-Weber Syndrome. In this article we reported a pa­
tient with K. T. Syndrome. 
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1900 yılında Klippel Trenaunay tarafından de­
ride hemangiom, hemihipertrofi ve varis bulguları 
şek l indek i triad olarak açık lanmışt ı r . Daha sonra 
Parkes Weber bu bulgulara arterio-venöz fistüllerin de 
eklenebi leceğinden bahsetmişt i r . Bu nedenle hastalık 
K.T.Weber Sendromu olarak bahsedilse de esas olarak 
K.T. daha çok venöz karakterde olan "sessiz" bir dis-
plazidir (1-12). 

Sendrom bir angiodisplazidir. Ângiodisplaziler yal­
nız ekstremitelerde değil, vücudun diğer kısımlarında da 
(vissera, hatta sinir sisteminde) görülebilir (4,8-10,12-
15). 

Hastalığın nedeni ve prevelansı bilinmemektedir. 
Kemik ve yumuşak dokudaki hipertrofi nedeni tam ola­
rak açıklanamamıştır . Olguların çoğunda arterio-venöz 
fistüller mevcut değildir ve hipertrofi nedeni bölgedeki 
kan akımının a r tmas ına bağlanmıştır (3,8,11,12). 
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başka sübjektif bulgular: yoktu. 157 santimetre boyun­
da, 54 kilogram olan hastamızın yapılan muayenesinde 
sol alt ve üst ekstremiteierinde, sağa oranla en ve ge­
nişlikte belirgin farklılık mevcuttu (Şekil 1, 2). 

Hastanın yapılan sorgulamasında ai lesinde her­
hangi bir konjenitai hastalığın olmadığı öğrenildi. Özgeç­
mişinde herhangi bir özellik yoktu. Hastalığın doğumdan 
beri mevcut olduğunu belirtti. 

Fizik muayene bulgularında sol alt ve üst ekstre­
miteierinde hipertrofi, angiomlar, sol alt e k s t r e m ü e d e 
varisleri mevcuttu. 

Dermatolojik muayenede vücudun sol ve s a ğ yan­
larında angiom plan tipinde değişik büyüklüklerde lez-
yonlar mevcuttu. Sol bacakta yer yer pakeler yapan 
variköz genişlemeler tespit edildi. Sol kol orta bölgesi 
çevresi 25 cm, el genişliği 14 cm, sol bacak orta böl­
gesi çevresi 60 cm, bilek çevresi 36 cm ve sol ayak 
uzunluğu 28 cm iken, s ağ ayak uzunluğu 28 cm idi. Sol 
bacakta s a ğ a oranla daha fazla olmak ü z e r e ö d e m 
mevcuttu. Aynı bacağın dîstalinde s?az dermatiti bulgu­
ları sap tandı . 

Sistemik muayenede kalp normal, periferik arterler 
palpable olup, akciğer ve GIS bulgularında özellik yok­
tu. Gaitada gizli kan menfi idi. Nörolojik olarak da pa­
tolojik bulgu tespit edilmedi. Nörovasküler anomali yö­
nünden yapılan kranial CT normaldi. Serebellum, kra-
niai sinirler ve Romberg testleri menfi idi. 
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Şekil 1. Olgunun önder» görünümü 

Rutin laboratuvar tetkikler normal bulundu. T3, T4, 
T S H , A C T H . Büyüme Hormonu normal düzeylerde idi. 
EEG'de patolojik bulgu yoktu. Başın X-ray filimlerinde 
patoloji tespit edilmedi. Alt ekstremitelerin X-ray filimle­
rinde solda hipertrofi belirgindi. Angiografilerde venöz 
sistemde arteriiizasyon tespit edilmediğinden AV fistül 
olmadığı düşünüldü. 

K.T. Sendromu genelde angiomlar, ekstremite-
lerde (yumuşak doku ve kemik dokusunda) hipertrofi 
ve varislerle karşımıza çıkar. Daha çok alt ekstremite-
leri, daha az olarak da üst ekstremiteleri tutar. Dört 
ekstremitenin tutulumu nadirdir. Hemlhipertrofi olguları 
büdirilmişse de total hemlhipertrofi (hemimegaloensefa-
li) çok nadirdir (1,4). 

Hastalığın patogenozi bilinmemektedir. Venöz staz 
ve AV üstülerinin hipertrofi nedeni olduğu bildirilmekte 
ise de Matsubara ve ark, bilateral vasküler lezyonlara 
rağmen hemihipertrofi olan bir olgudan bahsetmişlerdir 
(3,4,5,11). Aynı otör ve arkadaşları hemimegalosefali 
o lgusunda, beyin hipertrofisinin büyümeye bağlı ol­
mayıp, glial ve nöral hücrelerdeki hiperplaziye (sayıca 
artmaya) bağlı olduğunu göstermişlerdir. 
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Şekil 2. Olgunun arkadan görünümü 

Van Der Stricht tüm K.T. olgularında mikroskopik 
A - V fistüllerinin mevcudiyet inden bahsederken bazı 
otörler bu fikre iştirak etmemektedirler. Normalde lenfa­
tik damarlarda displazi veya agenezı. angioplazi ile be­
raber seyrederken Beiovic ve ark. arterio ve flebografi-
leri normal olmasına rağmen lenfatik angioplazili bir ol­
gu bildirmişlerdir (4,10,15). 

K.T. Sendromunun tedavisi konservatifdir. Kompli-
kasyonlarm önlenmesi için hastalığın erken teşhis ve 
tedavisi önemlidir. Travmalardan korunma, varis çora­
pları, selUit olgularında yatak istirahatı, e levasyon , 
analjezikle, ve antibiyotikler önerilebilir. 

Perfore venler. varisler, loıtanöz lenfatiklerdeki bul­
gular için, ekstremiteler dışındaki kavernöz heman-
giomlara bağlı kanamalarda cerrahi müdahaleye gerek­
sinim olabilir. K.T olgularında derin pleksüslerde hipo-
plazi olasılığı nedeniyle varislerin subkutan ligasyonu 
veya "stripping" kontraendikedir. 

Tüm bu bulgularla önemli bir hastalık olan K.T.S'u 
genelde bizim olgumuzda olduğu gibi benin seyreder 
ve hastalar normal aktivitelerini konservatıf tedavi ile 
devam ettirirler (2,3,5,6,16), 
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