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Đlk kez Klippel ve Trenaunay tarafından 
tanımlanan Klippel-Trenaunay sendromu, 
genellikle kemik veya yumuşak doku hipertrofisi, 
hemanjiom ve/veya lenfanjiom, varis veya venöz 
malformasyon klinik triadıyla karakterize nadir 
konjenital vasküler bir malformasyondur (1). 1907 
yılında Parkes Weber buna benzer bir hastalık 
tanımlamıştır (2). Klippel-Trenaunay sendromunda 
önemli bir arteriovenöz şant yoktur (3). 
Arterivenöz şant bulunuyorsa Parkes- Weber 
sendromu adını alır (4). Genelde hayatı tehdit 
etmeyen bu sendrom yaygın olmasa da 
gastrointestinal sistemi tutarak önemli morbidite ve 
hatta mortalite kaynağı olabilir (5). Bu yazıda KTS 
literatür incelenerek gözden geçirilmiştir. 

Olgu sunumu 
16 yaşındaki erkek hasta kliniğimize doğu-

mundan bu yana mevcut olan sol bacakta şişlik, 
kızarıklık şikayetiyle başvurdu. Aile hikayesi tespit 
edilmedi. Muayenesinde sol bacak ve batının sol 

yarısında ciltten kabarık olmayan açık kahverengi 
lekeler, sol alt ekstremitesinde sağa göre 2cm 
uzunluk ve 4cm çevre farkı mevcuttu (Şekil 1). 
Ayrıca hastada sol diz altında atipik varis dikkat 
çekti (Şekil 2). Venöz dopplerde; yüzeyel venöz 
yapılarda yüksek volüm ve amplitüdlü akım, derin 
venlerin normal olduğu rapor edildi. MR anjioda 
yumuşak doku hipertrofisi dışında herhangi bir 
arteriovenöz fistül gözlenmedi. Diğer laboratuar 
bulguları normal sınırlarda idi. Kan tetkiklerinde 
trombositopeni ve fibrinojen seviyesinde azalma 
yoktu. Tedavide konservatif kalınarak hastaya 
varisleri için elastik çorap ve venotonik ilaçlar 
önerildi.  

Tartı şma 
Klippel-Trenaunay sendromu ilk olarak Klippel 

ve Trenaunay tarafından 1900 yılında Fransa’da 
etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir ekstremitenin 
yumuşak doku ve kemik hipertrofisi, varisler ve 
hemanjiom (veya lenfanjiom) triadıyla karakterize 
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Özet 
Amaç:Nadir bir sendrom olan Klippel-Trenaunay sendromunu 

( KTS ) literatür eşliğinde gözden geçirmek. 
Olgu sunumu: 16 yaşındaki erkek hasta kliniğimize doğu-

mundan bu yana mevcut olan sol bacakta şişlik, kızarık-
lık şikayetiyle başvurdu.Hasta muayene ve tetkikleri son-
rası Klippel-Trenaunay sendromu kabul edildi. 

Sonuç:Nadir konjenital bir anomali olan Klippel-Trenaunay 
sendromu sadece periferik tutulum göstermez,visseral tu-
tulum da gözlenerek hayatı tehdit edebilir. 

 

Anahtar Kelimeler:  Vasküler malformasyon, Varis, 
                                   Hemanjiom 

T Klin Kalp-Damar Cerrahisi 2003, 4:112-115 

 Summary 
Purpose: To rewiev the The Klippel- Trénaunay syndrome, 

which is a very rare syndrome by the way of the literature. 
Case report: A male patient of 16 years old, suffering from 

the swelling and redness of the foot since he was born. 
After the diagnostic studies and the physical 
examination, the patieny is accepted as a Klippel-
Trenaunay syndrome. 

Conclusion: The Klippel- Trénaunay syndrome, which is a very 
rare syndrome, is not seen only in the peripheral system, 
but also in the visceral system and can threaten the life. 

Key Words: Vascular malformations, Varices,  
                      Hemangioma 
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nadir nonherediter konjenital anomali olarak tanım-

landı (6). Arteriovenöz fistül olmaması onu Parkes 
Weber sendromundan ayırdı (3). KTS’de 
gastrointestinal sistem,karaciğer, dalak, mesane, 
böbrek ve kalp tutulumu gösteren visseral 
hemanjiomlar tanımlanmıştır (6, 7). 

KTS’nin sebebi tam olarak bilinmemektedir ve 
bununla ilgili olarak birçok görüş ileri sürülmekte-
dir.Sendromun temelinde genetik bir defekt bulun-
duğu (8), derin venlerdeki anomalilerin normal 
venöz akımda obstrüksiyona sebep olduğu (9), 
mikroskopik arteriovenöz anastomozların açık kal-
masına yol açan mezodermal defektin esas sebep 
olduğunu (6) belirten görüşler vardır. Bir başka 
görüş intrauterin sempatik sistem hasarlanmasının 

Şekil 2. Sol alt ekstremitede atipik varis 

 

 

Şekil 1. Sol alt ekstremitede uzunluk ve çap artışı,nevus 
flammeus 
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mikroskopik arteriovenöz anastomozların genişle-
mesine yol açtığı şeklindedir (10). 

KTS’nin en sıklıkla karşımıza çıkan cilt semp-
tomu kapiller malformasyon nevus flammeus ola-
rak isimlendirilir. Bu açık kahverengi rengindedir 
ve porto şarabı rengi diye tabir edilir (4). Histolojik 
olarak bunlar kapiller seviyede ektatik vasküler 
malformasyonlardır ve lezyonların rengi zamanla 
değişebilir, cilde açılıp kanama veya enfeksiyona 
sebep olabilir. Varisler hastanın doğumunda 
olmayabilr, bunlar zamanla çocuk büyümeye baş-
layıp yürüdüğü zaman ortaya çıkabilir. Derin ve 
yüzeyel venlerin anevrizmatik dilatasyonuna sık 
rastlanır ve muhtemelen damar duvarındaki 
konjenital zayıflığın sebebidir (4). Ekstremite derin 
ve yüzeyel venleri ile perforan venlerde anormal-
likler olabilir (9,11,13,14). Yüzeyel venlerdeki 
anomaliler daha çok varis şeklinde görülürken, 
derin ven anomalileri anevrizmal dilatasyon, 
duplikasyon, hipoplazi, aplazi şeklindedir (9,11,13-
15). Bu anomalilere en çok popliteal ve femoral 
venlerde rastlanır.Nadiren bu venöz anomalilere 
rektum ve perinede de rastlanır (5). 

Hipertrofi KTS’nin dikkati çeken bir bulgusu-
dur. Hipertrofi genellikle bir ekstremiteyi tutar, 
olguların dörtte birinde ek olarak üst ekstremite de 
tutulur. Kemik hipertrofisi ekstremitenin bütün 
kemiklerin tuttuğu gibi, bir kemiğe de ait olabilir. 

Olguların birçoğunda ayrıca yumuşak doku 
hipertrofisi de gözlenir. 

Bazı olgularda trombositopeni ve azalmış fib-
rinojene sekonder derin ven trombozu ve pulmoner 
emboli ortaya çıkabilir (16). 

Ekstremite ödeminde, lenfatik sistem anomali-
si, venöz yetmezlik ve rekürren selülit rol oynar (9). 

47 olguluk bir seride varis %79, tromboflebit 
%45 olarak bildirilmiştir (17). Mayo klinikte 40 
yılda izlenen 252 olguda %98 kapiller malforma-
syon, %72 varis ve %67 ekstremite hipertrofisi 
bildirilmi ştir. KTS’ nin her üç bulgusuna olguların 
%37’sinde, iki bulgusuna %63’ünde rastlanmıştır. 
Ortalama yaş 12 olup (0-83) olguların %95’inde 
bulguların doğuşta var olduğu bildirilmiştir. Olgu-

ların bir kısmı konservatif tedavi edilirken, 145 
olguda epifizyodezis, varis stripping, vasküler 
malformasyonların eksizyonu, amputasyon ve 
debulking gibi çeşitli cerrahi girişimler uygulan-
mıştır. Mayo kliniğin bu serisinde sadece alt 
ekstremite tutulumu %70, sadece üst ekstremite 
tutulumu %11, alt ve üst ekstremite beraber tutu-
lumu %18, toraks tutulumu %23, baş ve boyun 
tutulumu %14 oranında bulunmuştur. Nevüs %98, 
yumuşak doku veya kemik hipertrofisi %94, bir 
ekstremitenin daha uzun olması %67, 
sirkümferansiyel hipertrofi %77, varis %72, derin 
ven trombozu %4, pulmoner emboli %4 oranında 
bulunmuştur (6). 

Onursal ve arkadaşlarının 11 olguluk bir seri-
sinde tüm olgularda üç kardinal semptom gözlen-
miştir (18). 

Gücü ve arkadaşlarının altı olgudan oluşan bir 
çalışmasında, üç olguda üç kardinal semptom var-
ken, üst ekstremite tutulumu gözlenmemiştir (19). 

Ekstremite uzunluk ve genişlik farklarının tes-
pitinde radyografi veya tomografi kullanılabi-
lir.Variköz venlerin çıkarılmasına karar verilmeden 
önce derin venlerin anatomisi ve venöz yetmezliği 
değerlendirmek için doppler veya flebografi kulla-
nılır. Bilgisayarlı tomografi veya magnetik rezo-
nans görüntüleme lezyonun derinliğini tespit için 
kullanılır. 

Tedavide konservatif ve cerrahi tedavi (6) şe-
killeri uygulanır. 

Konservatif tedavinin esası kompresyon teda-
visidir. Basınçlı çoraplar veya elastik bandajlarla 
uygulanan bu tedavi kronik venöz yetmezlik, 
lenfödem, rekürren selülit ve rekürren kanamada 
uygulanır. Selülit atakları olan hastalarda 
proflaktik antibiotik faydalı olabilir.Eğer hastada 
derin ven trombozu veya pulmoner emboli varsa 
bu hastalarda antikoagülan tedavi kaçınılmazdır. 
Hastada rekürren yüzeyel tromboflebit varsa lokal 
antibiotik ve salisilatlar verilir. Oral kontraseptifler 
derin ven trombozu riskini artıracağından kulla-
nılmamalıdır.  

Kozmetik ameliyatlar ekstremite fonksiyonu-
nu kısıtlayacaksa konservatif kalınmalıdır. Đki 
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cm’nin altındaki uzunluk farkı diğer ayakkabını 
yükseltilmesi ile giderilebilir. Ancak uzunluk farkı 
iki cm’nin üzerinde ise cerrahi endikasyon vardır 
ve epifizyodez operasyonu uygulanır. Bu operas-
yon 10-14 yaşlarında epifiz hattı kapanmadan ya-
pılmalıdır. Đleri derecede deformasyon ve enfeksi-
yon varlığında amputasyon zorunlu olur (20) . 

Varis operasyonları derin venlerin sağlam ol-
duğu gösterildiğinde hasta çok rahatsızlık hissedi-
yorsa yapılabilir. Derin venler sağlam değilse cer-
rahi tedavi tabloyu daha da ağırlaştıracağından 
kontrendikedir. Cerahi tedavide nüks sık olarak 
gözlenir. Venöz ve lenfatik malformasyonların 
eksizyonu her zaman mümkün olmayabilir. Ciddi 
fonksiyon kayıplarında küçültme ameliyatları yapı-
labilir, ancak bu lenfatik dokulara zarar verebilir. 
Çocukluk çağında yapılan varis operasyonları 
distal venöz hipertansiyonun uzun dönem 
hemodinamik etkilerini önleyebilir veya minimu-
ma indirebilir (21). 

Rektal kanama nadir, ancak KTS’nin potansi-
yel ciddi bir komplikasyonudur, muhtemelen rek-
tum ve distal kolonun diffüz hemanjiomuna 
sekonderdir. Kanamayı kontrol etmek için tutulan 
barsak segmentinin rezeksiyonu gereklidir (5). 

Sonuç olarak KTS, üç kardinal semptomu olan 
konjenital vasküler bir anomalidir. Tutulum sadece 
periferik değildir,tüm visseral organlar da tutulabi-
lir. Visseral tutulum hayati tehdit ederken periferik 
tutulum, daha çok hastanın yaşam kalitesini boza-
bilir. Varis operasyonları derin venlerin sağlamlığı 
gösterildiği zaman yapılabilir, ancak nüksün sık 
olduğu unutulmamalıdır. 
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