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Ozet

Klippel-Trenaunay sendromu (KTS), genellikle dogumda veya erken bebeklik doneminde ortaya ¢ikan, kutanéz hemanjiom,
konjenital vendz anomaliler, iskelet ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize ve siklikla tek ekstremite tutulumuyla giden
hiperplazi sendromlarindan biridir. Cogunlukla alt ekstremiteleri etkilemekle birlikte, gévdenin veya yiiziin bir bolimiinii de
icerebilmektedir. Etyolojisi heniiz bilinmemektedir. Sunulan birinci olgunun her iki alt ekstremitesinde varik6z lezyonlar, sol
bacakta, sol ayak parmak uglarinda hemanjiomatdz deri lezyonlar1 ve viicudunda hiperpigmente lezyonlar vardi. Sol uyluk
bolgesinde MR gériintiileme sonucu lenfanjiyom ile uyumlu gériiniim saptand. ikinci olguda sol bacakta yaygin olmak iizere,
sirtta sol lumbar bolgede hemanjiyom goriildii. Sol bacakta hemihipertrofi saptandi. Bu makalede, KTS tanist konan iki olgu
literatiir esliginde tartisilmig ve disiplinler arasi ortak ¢aligmanin vurgulanmasi amaci ile sunulmaya gerek goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay Sendromu, hemanjiom, vaskiiler malformasyon.

Abstract

Klippel-Trenaunay Syndrome (KTS), is a rare congenital disorder, which is characterized by bony-soft tissue hypertrophy,
vascular malformations as cutaneous hemangioma and varicose veins. KTS usually manifests at birth or early infancy and it is
typically seen with lower extremity involvement, but may involve any organ system. Etiology has not been known yet. The first
case had hemangiomatosis on her left leg and toes. Magnetic resonance imaging showed a lymphangioma on her left thigh. The
second case had widespread hemangiomas on his left lower extremity and left lomber region; and also hemihypertrophy of his
left leg was determined. Here we report two cases with KTS to emphasise the importance of interdisciplinary study.
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Giris Olgu 1

Aralarinda akrabalik bulunmayan anne-babanmn ilk
¢ocugu olarak miadinda normal vajinal yolla dogan 3
yasindaki kiz olgu, ayaklarinda sekil bozuklugu ve sol
alt ekstremitede lenfanjiom ile uyumlu bulgular olmasi
nedeniyle genetik poliklinigine basvurdu. Fizik
incelemede; genel durumu iyi idi. Viicut agirhg 25
persantil, boyu 25-50 persentil, bas ¢evresi 3 persentildi.
Mental motor gelisimi normaldi. Mikrosefalik ve yiiz
gorliinimii  hafif asimetrikti. Alin belirgindi ve hafif
sinofrisi vardi. Gozler derin yerlesimli, dudaklar ince ve
¢ene yapisi sivriydi. Kisa ve yele boyun mevcuttu. Sag
retro-lumbal bolgede ve sirtta en biylgli 2x4 cm
biiylikliiglinde hiperpigmente lezyonlar goriildii. El
parmaklar genis, sol el 4. parmak uzundu. Her iki alt
ekstremitede varikdz lezyonlar; sol bacakta, sol ayak
parmak uclarinda sarap lekesi tarzinda hemanjiomatoz
ve varikdz deri lezyonlar1 saptandi (Resim 1). Hasta

Klippel-Trenaunay ~ Sendromu  (KTS), genellikle
dogumda veya erken bebeklik doneminde ortaya ¢ikan;
kutandz hemanjiom, konjenital vendz anomaliler, iskelet
ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize ve
genellikle tek ekstremite tutulumuyla giden hiperplazi
sendromlarindan biridir. KTS, etyolojisi bilinmeyen
nadir bir konjenital vaskiiler bozukluktur (1,2,3).

Hastalik ilk kez 1900 yilinda Klippel ve Trenaunay
tarafindan kapiller neviis, varis ve tutulum gdsteren
ekstremitenin hipertrofisi olarak tanimlanmig; 1918
yilinda Weber tarafindan da baz: olgularda arteriovendz
anomalilerin eslik ettigi bildirilmistir (4). Cogunlukla alt
ekstremiteleri etkilemekle birlikte, govdenin veya yiiziin
bir bollimiinii de icerebilmektedir. Burada KTS bulgular
olan iki olgu sunulmustur.
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Ortopedi polikliniginde metatarsus adduktus nedeniyle
takip edilmekte idi.

Hastanin yapilan alt ekstremite yiizeyel ultrasonografi
(USG) incelemesinde sol uyluk {ist dig bolgede diizensiz
smirli, vaskiilarite alimamayan, septasyonlar igeren
hipoekoik lezyon; sol lateral malleol posteriorunda
heterojen hipoekoik yapida lezyon saptandi. Yiizeyel
USG incelemesinde sag aksiler bolge anteriorunda 3x3
cm boyutunda anekoik kist izlendi. Sol uyluk iist dis
bolgede 3x1 cm boyutlarinda septasyonlar ve homojen
internal ekolar igeren ve lenfanjiyomu cagristiran kistik
lezyon izlendi. Yapilan sol uyluk manyetik rezonans
(MR) incelemesinde ise lenfanjiyom ile uyumlu
goriinim  izlendi. Hastanin yapilan kardiyolojik
incelemesinde normal bulgular saptanirken, abdomenin
USG tetkikinde sag bobrek inferiorunda 4,5x5 cm
diizgiin smirh hipoekoik kist izlendi ve MR goriintiileme
ile dogrulandi. Beyin MR ise normal olarak sonuglandi.

Resim 1. Ug yasindaki kiz olguda sarap lekesi tarzinda
hemanjiomatéz deri lezyonlart

— g

Olgu 2

Aralarinda akrabalik bulunmayan anne-babanin ikinci
¢ocugu olarak miadinda normal vajinal yolla dogan 6
yasindaki erkek olgu sol bacaginda hemihipertrofi, ciltte
eritemli hemanjiom olmasi ve annenin gebe olmasi
nedeniyle genetik konsiiltasyon amaciyla poliklinigimize
yonlendirildi. Dogdugunda sol bacagi boyunca morluk
saptanmis ancak takip edilmemis. Hasta 6 yasinda iken
bacak agrisi nedeniyle hastaneye bagvurmus ve
merkezimize yonlendirilmis. Yapilan fizik
muayenesinde; genel durumu iyi idi. Viicut agirligi 50,
boyu 50-75, bas cevresi 10-25 persentil idi. Mental
motor gelisimi normaldi. Yiiz gdriinlimiinde dismorfik
ozellik yoktu. Sol bacakta yaygin, sirtta sol lumbar
bolgede hemanjiom ve umblikal boélgede hiperpigmente
lekeler goriildii. Hastanin beyin ve abdomen MR
gorlintiilemeleri ile abdominal USG normaldi. Sol
bacakta hemihipertrofi saptandi (Resim 2a ve 2b).

Birinci olguda; asimetrik yiiz gorliniimil, alt ekstremitede
belirgin ve yaygin lenfanjiom benzeri lezyonlarin
olmasi, alt ekstremite varik6z lezyonlarin bulunmasi, el
parmaklart genis, sol el 4. parmak uzun ve ayaklarinda
sekil bozuklugunun bulunmasi ve ikinci olguda bacakta
yaygin hemanjiom benzeri lezyonlar ile hemihipertrofi
varligi nedeniyle KTS diistintildi.

Resim 2a. Alti yasindaki erkek olgunun sol bacagindaki
hemanjiomatoz deri lezyonlar

Resim 2b. Olgunun sirtinda ve sol lumbar bolgesinde
hemanjiomatéz lezyonlar

Tartisma:

KTS; wvaskiiler malformasyonlar, varikoz venler ve
asimetrik ekstremite hipertrofisi triadi ile karakterize
nedeni bilinmeyen konjenital bir sendromdur.

Ekstremite hipertrofisi konjenital veya erken c¢ocukluk
donemde gelismekte ve genellikle tek ekstremitede
(bazen birden fazla ekstremitede) ortaya c¢ikmaktadir.
Olgularin  %95’inde alt ekstremiteler, %5’inde iist
ekstremiteler etkilenmektedir. Vaskiiler malformasyonlar
(kapiller, vendz veya lenfatik) viicudun herhangi bir
bolgesinde gozlenmekle beraber siklikla alt ekstremite,
kalca  ve abdomende  belirgindir. Vaskiiler
malformasyonlarin dagilimi gogunlukla unilateraldir (5).
Hastalarin = %20-50’sinde  derin  venlerde anomali
gozlenmektedir (6,7). Sunulan olgularda da alt
ekstremiteler ile birlikte sirtin bir kismi da etkilenmisti
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ancak her ikisinde de derin vendz anomali
saptanmamigsti.
Sendromda ayrica ekstremitelerde AV Afistiiller,

makrodaktili, orantisiz parmak biiyiikliigii, sindaktili,
polidaktili, oligodaktili, konjenital kalca dislokasyonu,
hiperpigmente neviisler, deride iilserler ve vezikiiller,
kutis marmorata, telenjiektazi, asimetrik fasiyal
hipertrofi, mikrosefali, intrakranial kalsifikasyolar,
glokom, katarakt, heterokromi gibi gbéz anomalileri;
visseromegali, intestinal sistem, iiriner sistem, mezenter
ve plevrada vaskiiler malformasyonlar, renal Kkist,
intravaskiiller — pihtilasma  problemleri, lipodistrofi,
inferior vena kava yoklugu, hematokezya, hematiiri,
0zofagus varis kanamalar1i ile vajinal ve vulvar
kanamalar gibi bulgular da bildirilmistir (5,8,9).
Genelde yasami tehdit etmeyen bu sendromda periferik
bulgularm yan1 sira visseral tutulum goézlenmesi
morbidite ve mortalite artisina neden olabilir. Birinci
olgumuzda mikrosefali ve renal kist saptanmis, her iki
olgunun kranial MR goriintiileri normal olarak
belirlenmis ve her ikisi de olast goz anomalileri
acisindan goz hastaliklar1 poliklinigine yonlendirilmistir.

KTS’nda hiperkoagulabilite, tromboz ve pulmoner
emboli gibi komplikasyonlar gelisebileceginden erken
tan1 ve tedavinin prognoz agisindan ¢ok biiylik 6nemi
vardir (10,11,12). Belirtilen bir seride; tromboflebit %50,
pulmoner emboli riski %10 olarak bildirilmistir (13).
Olgularda goriilen hemanjiomlar  o6zellikle ileri
donemlerde derin ven trombozu ve emboli olusma
riskini artirdigindan bu agidan takibin 6nemli oldugu
disiiniilmektedir.  Olgular, olast1 komplikasyonlar
acisindan bilgilendirilip takibe alinmistir.

Literatiirde ailesel olgular bildirilmisse de sendromun
sporadik olarak ortaya ¢iktig1 kabul edilmektedir (14,15).
Embryonik  gelisim  sirasinda damar  gelisimini
diizenleyen genlerdeki mutasyon sonucu ortaya ¢ikan bir
sendrom oldugu diisiiniilmiis ancak iligkili gen veya
genler heniiz ortaya konamamustir (16). Ayrica ¢evresel
faktor veya teratojenlerin etkisi de bildirilmemistir.

Klippel Trenaunay Sendromu, tan1 konma asamasinda ve
hastaligin takibi sirasinda bir¢ok klinik yaklasimi igine
alan multidisipliner bir ¢alisma gerektirmektedir.
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