BirKlippel-Trenaunay SendromuOlgusu

A CASE OF KUPPEL TRENAUNAY SYNDROME)

Uz.Dr.Miisteyde DILEKTASLI, Dr.Fatma ESKIOGLU,
Dr.S.SONGUL CETIN, Dr.H.Cevdet ALTINYAZAR

SSK Ankara Hastanesi Dermatoloji Klinigi, ANKARA

OZET

Klippel-Trenaunay (K.T.), deride sarap rengi heman-
giomlar, verikoz genislemeler, kemik ve yumusak doku-
daki degisik derecelerde hipertrofi ile seyreden konjenitai
bir sendromdur. Arteriovenoz fistiillerin mevcudiyetiyle
KT Weber Sendromundan bahsedilmektedir. Burada
K. 7" Sendromu bulgular: olan bir erkek olgu sunulmustur.

Anahtar Kelime:  Klippel-Trenaunay Sendromu

T Klin Dermatoloji 1994, 4:38-40

1900 yilinda Klippel Trenaunay tarafindan de-
ride hemangiom, hemihipertrofi ve varis bulgulari
seklindeki triad olarak agiklanmistir. Daha sonra
Parkes Weber bu bulgulara arterio-vendz fistiillerin de
eklenebileceginden bahsetmistir. Bu nedenle hastalik
K.T.Weber Sendromu olarak bahsedilse de esas olarak
K.T. daha ¢ok vendz karakterde olan "sessiz" bir dis-
plazidir (1-12).

Sendrom bir angiodisplazidir. Angiodisplaziler yal-
niz ekstremitelerde degdil, vicudun diger kisimlarinda da
(vissera, hatta sinir sisteminde) gorilebilir (4,8-10,12-
15).

Hastaligin nedeni ve prevelansi bilinmemektedir.
Kemik ve yumusak dokudaki hipertrofi nedeni tam ola-
rak ag¢iklanamamistir. Olgularin ¢ogunda arterio-venéz
fistiiller mevcut degildir ve hipertrofi nedeni bdlgedeki
kan akiminin artmasina baglanmistir (3,8,11,12).

OLGU

SSK Ankara Diskapt Cildiye Klinigine basvuran
yirmlalti yagindaki bir erkek hastanin yapilan sorgula-
masinda sol bacakta kanama ve agri sikayetlerinden
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SUMMARY

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-
tientwith K. T. Syndrome.
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baska slbjektif bulgular: yoktu. 157 santimetre boyun-
da, 54 kilogram olan hastamizin yapilan muayenesinde
sol alt ve Ust ekstremiteierinde, saga oranla en ve ge-
nislikte belirgin farklilik mevcuttu (Sekil 1, 2).

Hastanin yapilan sorgulamasinda ailesinde her-
hangi bir konjenitai hastaligin olmadigi 6grenildi. Ozgec-
misinde herhangi bir 6zellik yoktu. Hastaligin dogumdan
beri mevcut oldugunu belirtti.

Fizik muayene bulgularinda sol alt ve iist ekstre-
miteierinde hipertrofi, angiomlar, sol alt ekstremiiede
varisleri mevcuttu.

Dermatolojik muayenede viicudun sol ve sag yan-
larinda angiom plan tipinde degisik biyikliiklerde lez-
yonlar mevcuttu. Sol bacakta yer yer pakeler yapan
varikoz genislemeler tespit edildi. Sol kol orta bolgesi
gevresi 25 cm, el genisligi 14 cm, sol bacak orta bol-
gesi ¢evresi 60 cm, bilek ¢evresi 36 cm ve sol ayak
uzunlugu 28 cm iken, sag ayak uzunlugu 28 cm idi. Sol
bacakta saga oranla daha fazla olmak iizere 6dem
mevcuttu. Aym1 bacagin distalinde s?az dermatiti bulgu-
lar1 saptandi.

Sistemik muayenede kalp normal, periferik arterler
palpable olup, akciger ve GIS bulgularinda 6zellik yok-
tu. Gaitada gizli kan menfi idi. Norolojik olarak da pa-
tolojik bulgu tespit edilmedi. Noérovaskiler anomali yo-
ninden yapilan kranial CT normaldi. Serebellum, kra-
niai sinirler ve Romberg testleri menfi idi.
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Sekil 1. Olgunun énder» gérinuimui

Rutin laboratuvar tetkikler normal bulundu. T3, T4
TSH, ACTH. Biyume Hormonu normal dizeylerde idi.
EEG'de patolojik bulgu yoktu. Basin X-ray filimlerinde
patoloji tespit edilmedi. Alt ekstremitelerin X-ray filimle-
rinde solda hipertrofi belirgindi. Angiografilerde vendz
sistemde arteriiizasyon tespit edilmediginden AV fistil
olmadigi dusunildu.

K.T. Sendromu genelde angiomlar, ekstremite-
lerde (yumusak doku ve kemik dokusunda) hipertrofi
ve varislerle karsimiza ¢ikar. Daha ¢ok alt ekstremite-
leri, daha az olarak da Ust ekstremiteleri tutar. Dort
ekstremitenin tutulumu nadirdir. Hemlhipertrofi olgulari
budirilmisse de total hemlhipertrofi (hemimegaloensefa-
li) cok nadirdir (1,4).

Hastaligin patogenozi bilinmemektedir. Vendz staz
ve AV dustulerinin hipertrofi nedeni oldugu bildiriimekte
ise de Matsubara ve ark, bilateral vaskiler lezyonlara
ragmen hemihipertrofi olan bir olgudan bahsetmislerdir
(3,4,5,11). Ayni otér ve arkadaslari hemimegalosefali
olgusunda, beyin hipertrofisinin blyimeye bagh ol-
mayip, glial ve noéral hicrelerdeki hiperplaziye (sayica
artmaya) bagl oldugunu gdéstermislerdir.
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Sekil 2. Olgunun arkadan goérunimu

Van Der Stricht tim K.T. olgularinda mikroskopik
A-V fistlllerinin mevcudiyetinden bahsederken bazi
otorler bu fikre istirak etmemektedirler. Normalde lenfa-
tik damarlarda displazi veya agenezi. angioplazi ile be-
raber seyrederken Beiovic ve ark. arterio ve flebografi-
leri normal olmasina ragmen lenfatik angioplazili bir ol-
gu bildirmiglerdir (4,10,15).

K.T. Sendromunun tedavisi konservatifdir. Kompli-
kasyonlarm &nlenmesi igin hastaligin erken teshis ve
tedavisi 6nemlidir. Travmalardan korunma, varis ¢ora-
plari, selUit olgularinda yatak istirahati, elevasyon,
analjezikle, ve antibiyotikler 6nerilebilir.

Perfore venler. varisler, loitan6z lenfatiklerdeki bul-
gular igin, ekstremiteler disindaki kavern6éz heman-
giomlara bagh kanamalarda cerrahi mudahaleye gerek-
sinim olabilir. K.T olgularinda derin pleksuslerde hipo-
plazi olasiligi nedeniyle varislerin subkutan ligasyonu
veya "stripping" kontraendikedir.

Tum bu bulgularla énemli bir hastalik olan K.T.S'u
genelde bizim olgumuzda oldugu gibi benin seyreder
ve hastalar normal aktivitelerini konservatif tedavi ile
devam ettirirler (2,3,5,6,16),
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