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Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS), derin ven anormallikleri, yiizeyel vatisler, hemanjiyomlar, kemik ve yumusak
dokunun hipertrofisi ile karakterize nadir gorilen bir sendromdur. Bilditimizde yaygin kapiller hemanjiom, sol ayak
sirtinda 6dem ve sag el iki, ti¢ ve dordiincii parmaklarda sislik ve tetik parmak deformitesi bulunan 2,5 yasinda KTS u
olan bir kiz olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Klippel Trenaunay Sendromu; Kutan6z Hemanjiomlar; Tetik Parmak.

A Klippel-Trenaunay Syndrome With Generalized Capillary Hemangioma and Trigger Finger

Klippel-Trenaunay Syndrome (KTS) is a rare disorder characterized by deep venous abnormalities, superficial varices,
hemangiomas as well as hypertrophy of the soft tissue and the bone. We report a two and half year old girl diagnosed
as KTS presenting with generalised capillary hemangiomas, dorsal edema on left foot , hipertrophy and trigger finger
deformity of right second, third and forth fingers.

Key Words: Klippel-Trenaunay Syndrome; Cutaneous Hemangiomas; Trigger Finger.

Girig ile sag elinin iki, ti¢ ve dérdiinct parmaklarinda sislik ve
tetik parmak deformitesi bulunan 2,5 yasinda kiz

Klippel-Trenaunay  Sendromu (KTS),  nedeni cocugu bu bulgularla klinigimize getirildi.

bilinmeyen nadir bir wvaskiler bozukluktur. Ciltte

vaskiiller malformasyonlarla birlikte kemik-yumusak Dermatolojik muayenesinde; sol zigomatik bélgede

doku hipertrofisi ve varikoz venler sendromun triadin yaklastk 1 em ¢apl, dudak sag alt bolgede 3 mm caplt ve

olusturur.  Sinonimleri  arasinda  hemanjiektatik sol deltoidal bodlgede 1 cm ¢aplt kirmizi-mor renkli

hipertrofi, anjiyoosteohipertrofi bulunmaktadur. kavern6z hemanjiomlar, (Resim 1)

Dogumda veya erken bebeklik déneminde ortaya cikar.
Cogunlukla alt ekstremiteleri etkilemekle birlikte,
govdenin veya ylzin bir bélimini de icerebilir.
Hastaligin ~ tedavisi ~ konservatif — olup  kanama,
trombositopeni, aseptik seliilit ve tromboflebit, rekiirren
septisemi, iskemik nérolojik  komplikasyonlar, ve
kardiyovaskiler ~ komplikasyonlarla  hayatt  tehdit
edebilir.!2

Olgu

Aralarinda ikinci derecede akrabalik bulunan anne-
babanin Ugiincti ¢ocugu olarak miadinda vajinal yolla
dogan ve dogumundan itibaren mevcut olan yaygin
kapiller hemanjiom ve 1 yasindan sonra gelisen sol ayak

Ba§vuru Tarihi: 05.08.2010, Kabul Tarihi: 20.09.2010 Resim 1. Olgumuzdakj kavernoz hemaniiyomlar.
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Sener ve ark.

Sol ayak sirtinda kapiller hemanjiom ve yumusak doku
6demi, gévde ve her iki bacak 6n-arka yiiziin yaklagik
%80’ini kaplayan actk pembe-kirmizi renkli kapiller
hemanjiom (Resim 2,3) sag el iki, ti¢ ve dordinci
parmaklarda hipertrofik gbriinim ve tetik parmak
deformitesi (resim 4) saptandi.

Resim 2. Her iki bacak 6n ve arka yiizde yaygin
kapiller hemanjiomlar

Resim 3. Her iki bacak 6n ve arka yiizde yaygin
kapiller hemanjiomlar

Diger sistem bulgulart dogal ve konviilziyon Oykusi
yoktu. Laboratuar incelemeleri hafif anemi disinda
normaldi. Intraabdominal hemanjiom arastirilmak izere
yaptlan abdominal ultrasonografi normal olarak
degerlendirildi. Kranial tomografi ve g6z muayenesi
normaldi. Ekokardiyografide sekundum atriyal septal
defekt tespit edildi. Bilateral alt ekstremiteye yonelik

arteriyel ve vendz renkli doppler ultrasonografi
incelemesinde  tromboz  gérilmedi. Bu bulgularla
hastada Klippel-Trenaunay Sendromu  distnildi.

Hastamiz yaygin kapiller hemanjiomun yanisira bilateral
hipertrofi (sol ayak ve sag elde ii¢ parmakta) ve tetik
parmak deformitesi géstermesi yoniiyle ilging bulundu.
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Bu sendromda vaskiiler ve trombotik komplikasyonlar
gorilebildiginden hasta yakin takibe alindi. Tetik
parmak  deformitesi ortopedi  klinigi  tarafindan
degerlendirildi ve operasyon planlandi.

Resim 4. Olgumuzda sag elde 2, 3, 4. parmaklarda
makrodaktili ve tetik parmak deformitesi

Tartigma

Klippel-Trenaunay Sendromu dogumda veya erken
bebeklik déneminde ortaya cikan, kutan6z hemanjioma,
konjenital venéz anomaliler, iskelet ve yumusak dokuda
hipertrofi ile karakterize olan ve genellikle tek
ekstremite tutulumuyla giden hiperplazi
sendromlarindan biridir.! Tlk olarak 1900 yilinda Klippel
ve Trenaunay tarafindan tatif edilmistir.! Daha sonra
Parkes ve Weber isimli arastirmacilar da eslik eden
arteriyel anomalileri tanimlamuglardir ki bunlar da
arteriyovenoz fistil ile arteriyel anevrizmalardir.?

Bu sendromun etiyopatogenezi ve gorilme sikligi tam
olarak bilinmemektedir.!*# Klippel-Trenaunay sendromu
ile ilgili vakalar cogunlukla sporadik olarak ortaya
cikmakta ve bu  hastallk herediter bir 6zellik
gostermemektedir.>®  Klippel ve Trenaunay lezyon
dagilimi nedeniyle dogumsal spinal kord anomalisi
tzerinde durmusglardir.? Arteriyel akim artist ve vendz
stazin doku hipertrofisine yol actigt disunitlmektedir.
En sik deri bulgusu olan Porto sarabi lekesi tipinde
nevus  flammeus, olgularin  6nemli  boéliminde
dogumdan itibaren bulunur. En sik alt ekstremitede
yerlesitler, genellikle viicudun bir yarisina sinirlt olmakla
beraber c¢ift tarafli da olabilir. Tokal ekstremite
hipertrofisi ve nevus flammeus viicudun ayni tarafinda
olmaya egilimlidir.” Bizim vakamizda nevus flammeus
gbvde ve her iki alt ekstremite ve sag elde yaygin olarak
bulunuyordu.

Ekstremite hipertrofisi hastaligin ana bulgulart arasinda
yer alir. Genellikle tek, bazen birkag ekstremite bir arada
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tutulur. Hastalar ckstremitelerde ¢ap artist  veya
makrodaktili ile hekime bagvurabilir. Boyle hastalarda
Proteus sendromu, norofibromatozis ve makrodistrofi
lipomatoza gibi doku hipertrofisinin gérildigi diger
hastaliklar ayirict tantya alinmaldir.”

Proteus sendromu (PS), birden ¢ok ve farkli organlari
tutan ve zaman icinde ilerleme gosteren kompleks bir
patolojidir. En stk izlenen bulgular ciltte neviisler ve
iskelet sisteminde asimetrik biytimedir. Nevisler
genellikle epidermal orijinlidir. Ancak bazt olgularda bag
dokusu kaynakli olabilirler. Bunlarin disginda SSS’de
hemimegalensefali, periventrikiiler kalsifikasyonlar, cilt
alt yag dokusunda artis ya da azalma, akcigerlerde
amfizem ve kistik degisiklikler, vaskler
malformasyonlar gibi patolojiler de izlenebilir.?

Klippel-Trenaunay sendromunda, olgularda dogduklart
zaman hemihipertrofi olmast ve zamanla ilerleme
gostermemesi, hemihipertrofinin dogumdan bir stre
sonra ortaya ¢iktifit ve zamanla iletleme gosterdigi PS
den ayirt etmeye yardimeidir.®

Norofibromatozis  Tip  1’de  cilt lezyonu ve
hemihipertrofi izlenebilir ancak KTSda
nérofibromatoziste izlenen nérofibromlar géralmez.?
Makrodistrofi lipomatoza ekstremitelerde, parmaklarda
asimetrik biiyiimeye neden olur. Ancak bu patolojide,
KTS’dan farklt olarak cilt bulgular izlenmez.10

Tetik parmak deformitesi prevalanst bir ¢alismada, 30
yas usti nondiabetik hastalarda  %2,6  olarak
bildirilmistir. Genel olarak tetik parmak, 6 yas altt ve 40
yag Ustl olmak Uzere iki yas dagilimi gosterir, kadin
erkek orant 3:1 veya daha tzerindedir. Diabetes
mellitus, romatoid artrit, alkolizm ve amiloidoz gibi
hastaliklarla iliskili oldugu bildirilmistir.!!

Literatiirde 108 KTS’lu hastadan olusan bir seride 26
hastada makrodaktili ve 1 hastada tetik parmak
deformitesi ~ bulundugu  gosterilmistir.!?  Bizim
vakamizda da sag el iki, G¢ ve dordiincii parmaklarda
makrodaktili ve tetik parmak deformitesi ile sol ayak
sirtinda yumusak doku hipertrofisi  bulunuyordu.
Spontan derin ven trombozu ve ¢ogunlukla buna baglt
olarak ortaya ¢ikan pulmoner emboli olusumu riski bu
hastalarda yiksek olup olgumuzda vendz sistem
anomalisi tespit edilmedi.

Anjiokeratom, kavernéz hemanjiom ve lenfanjiom gibi
vaskiler timorler sendromun daha nadir gorilen
bulgularidir.” Bizim hastamizda Ug¢ adet kaverndz

hemanjiom bulunuyordu. Klippel-Trenaunay
sendromunda kolon, mesane ve merkezi sinir
sisteminde de hemanjiomlar olabilir.” Olgumuzda

yapilan incelemelerde internal hemanjiom gériilmedi.
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Klippel-Trenaunay sendromu ile eglik eden parmak
gelisim anomalileri (polidaktili, sindaktili, oligodaktili,
makrodaktili) disinda makrosefali, mavi nevis, visseral
vendz malformasyonlar ve pulmoner ven varikoziteleri
de bildirilmistir. Ayrica Klippel-Trenaunay
sendromunda rekirren septisemi, enfektif endokardit,
iskemik noérolojik komplikasyonlar, aseptik sellilit ve
tromboflebit gibi hayati tehdit edici klinik durumlar da
gorilebilir.213

Sonug¢ olarak, Klippel-Trenaunay Sendromu tek taraflt
ortaya ¢tkan ekstremite Sdemleri ve hemanjiyomalar
sebebiyle ciddi sonuclar dogurabilecek akilda tutulmast
gereken  bir  hastalikttr.  Tedavisi herhangi  bir
komplikasyon gelismedigi stirece konservatif olup
Ozellikle fonksiyon bozucu ortopedik bozukluklar igin
cerrahi  girisim  gerekebilir. Nevus flammeus icin
kozmetik amacl olarak lazer tedavisi uygulanabilir.
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