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OZET

Kapiller ve kavernéz tipte hemangiomu, Kemik ve yumusak doku hipertrofisi,
polidaktili ve sindaktilisi olan bir hastada Klippel-Trenaunay-Weber Sendromu
tamist konarak, bu sendromun nadir gériilmesi sebebiyle vakammn ilging oldugu dii-
siiniilerek takdim edildi ve ilgili literatiir gozden gegirildi.

GIRIiS

1986 da Trelat ve Monad viictta kismi veya tek tarafl hipertrofi yapan durum-
lar1 aragtirdilar. (1) Vakalarin bilyiik kisminda aragtiricilar hem ciltteki kapillerde
hemde deri altindaki venlerde varisler yapmus vaskiiler dilatasyon tesbit ettiler.
(1) Bu nevuslerin ozellikle sadece vucudun bir tarafina has oldugunu kaydettiler.
Klippel-Trenaunay ayn1 zamanda hemangiomlar varikéz venler ve osteorhipert-
rofinin aym extremitede bulunmasin1 énemli saydilar (1).

Daha sonra benzer bir sendrom olan orijini agik sekilde ayrilabilen bir send-
romu Parkers-Weber tarif etti. Bu o tiir hastalarda arterio-venoz bilesiklerin
bulundugu bolgelerde arterioler dilatasyon tesbit etmisti.

Klippel-Trenaunay’in her arastirmasinda arterio-vendz kominikasyonlarin
tesbit edilememesi sasirtictydi. Buna karsihik Parkers-Weber de a-v Kominikas-
yonlar asikdr olarak goriiliiyordu. Koch(1) ve Langeron-Vercauteren (2) tarafin-
“dan siirekli yapilan aragtirmalarda anjiolojik olarak genis spektrumlu diagnostik
teknikler kullanilmasina ragmen nadirentesbit edilmisti.

Etiyolojisi belli olmayan Klippel-Trenaunay-Weber Sendromu tek tarafls
lokalizasyon gdsteren varikéz venler kemik ve yumusak dokuyu ilgilendiren
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hipertrofi 6zellikle uzun kemiklerde bir terafin digerinden daha uzun olmast
seklinde terif edilmistir. (3) Bunlera ilaveten sikhikla polydaktili, sindaktili, makro-
daktili sendroma eslik eden bulgular arasndadir. (4)

Mikrosefali, makrosefali, intrakraniyal kalsifikasyonlar, glokom katarakt,
lipodistrofi daha seyrek rastlanan bulgular arasindadir (4).

Varikoz venler ve osteohipertrofi dogumda olabildigi gibi yasamin ilk yilla-
rinda meydana ¢ikabilir.

Kapiller, kavernéz ve varikdz lezyonlar herhangi biralanda goriilebilir fakat
daha siklikla govdede, karinda ve bacaklarda lokalizedir. Tek tarafli olmast
predominanttir; ¢ift tarafli olmasida seyrek degildir. (4)

Cok nadir olarak i¢ orgen anomalileride sendroma eslik edebilir.

Bu sendrom Maffuci sendromu ve Milroy hastalif ile karisabilir. Trombof-
lebitis, extremitelerde gangren iiriner hemangiom sonucu hematiiri, gastroentestinal
hemangiom sonucu rektal kanama, pulmoner lezyonlar ve konjestif kalp hastalig1
2z rastlanan komplikasyonlerdir. (5)

VAKA TAKDiMi

1 aylik kiz hasta 5.11.1986 tarihinde sag ayafinda 6 parmak olmasi, sol
ayagmin 3 ve 4. parmeklarinin bitisik olmasi, g6giis ve karinda §i$liklvcr ve gov-
denin her iki terafinda kirmizi lekeler nedeniyle Atatiirk Universitesi Gocuk Sag-
Saghig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dalina getirildi. :

Normel bir gebelikten sonra anneye gre 2 ay erken dogan bebegin sikayetleri-
lerinin dogumla birlikte oldugu ifade edildi.

Anne hamilelik boyunca, ozellikle ilk haftalar icinde daha fazla olmak iizere
her bas agrsinda Baralgin tablet aldig1 6grenildi, ancak ilacin ne kadar dozda kul-
landig1 tem olcrak tesbit edilemedi.

FiZiK INCELEME

Agirlik 2900 gr. Boy: 47 cm. BC: 33 cm. 6n Fontonel 3x2cm. arka fntonel
1x1 cm. gdgiis cevresi: 40 cm. karin gevresi: 41 cm idi. Sag ayak 5. parmaga bitisik
6. bir permak (polidaktili) mevcuttu. Sol ayakta ise 3 ve 4. parmaklar bitisikti
(sindaktili). Sag bacak uzunlugu 22 cm sol bacak uzunlugu 24 c¢m idi. Sol kol dir-
- sege kadar uzunlugu 8 cm. sag kolun ise uzunlugu 12 cm idi. Her iki ayagn vent-
ral yiizii normalden kabarik yumusak dokuyu ilgilendiren hipertrofi mevcuttu.
Govdede sag ve sol hipokondrium bolgelerinde arkadan sirta 6ndenk arin duvarina
dogru yayilim gosteren 2 adet sarap kirmizisi renginde genis Hemangiom meveut-
tu.
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Yine gévdede gogiis ve karinda her iki 6n koltuk alt ¢izgisine paralel paketler
yapmis sekilde irili ufakh iizerleri hafif mor renkte pealpasiyonla parmak altindan
kagan icleri kanla dolu kaverndz venler mevcuttu.

LABCRATUVAR

Cekilen kemik grafiléfindc'éxtrez‘nl;ié kemiklerinde osteohipertrefi ve cxtremi-
telerde uzunluk fark tes1t edildi. Hematolopk tetkikler ve diger biitin laboratuvar
tetkikleri normaldi.

TARTISMA

Klippel-Trenaunay-Wch.:rvScndrorhundaki muhtemel degisiklikler bir kisim
arastiriciler tarafindan kaydedilmistir.

Homangiomlar kapiller veya. kavcrnéiz" tipte, tek veya gok sayida, genellikle
extremitelere yerlegmistir. (4) Bununla beraber hemengloml(.rm g6vdedc ve bastada
lokalize olabildigi tarif edilmistir: (4)

Bizim vakamizda kapiller hcmanglomlar extremitclerin aksine gévdenin her
iki tarafinda 6nde karina arkada sirta dogru yayilmug bir sekilde genis olarek sorap
kirmizis1 renginde 2 adet mevcuttu. Resim 1

RESIM I- Govdenin iki tarafinda dev kapiller Hemongiom griiniimii
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Kavernoz tipte varicoslar ise yine gévdenin her iki tarafinda gégﬁsten ingui-
nale kadar uzanan bolgede multipl olarak dagilim gosteriyordu. Resim II

RESIM II- Gégiisten inguinale kadar uzanan Kavvrnoz tipte venlerin goriinimd.

Kemik hipertrofisi (Boy ve kalinlik olarak) ve yumusak doku hipertrofisi
siirekli bulgulardandir. (3-4) Yumusak doku hlpertroflslnm orijini lenfatik veya
vaskiiler olmaktadir. (4)

Kemiklerdeki hipertrofi ise cxtrnmltelerln derm venlerinde goriilen vendz
staz ve arterio-venoz fistiiller dolayisiyla epllelal zondakl basmg artmasi sonucu
oldugu diisiintilmektedir. (6)

Sundugumuz hastada osteoid hlpertrof ive yumusak doku hipertrofisi (6zel-
likle ayaklarda) mevcuttu

Klippel Trenaunay Weber Sendromuna eslik eden pelidaktli ve sindaktili
yine bizim vakada mevcuttu. Resim III.

Klippel-Trenaunay-Weber Sendromunun etyolojisi halen bilinmemektedir.
vaskiiler duvarin mezensimal dokusunun herediter gegisli bir hastaligi olabilecedi
miimkiindiir. (4)

Lzrson ve arkadaslar, Embryoya salisilat enjeksiyonu ile farelerde hemangiom
ve iskelct deformiteleri olusturmuslardir. (7) Bizim vakamizda ise anne hamileli-
gin ilk aylarindan itibaren Baralgin tablet siirekli kullanmigt1. '

282



RESIM III- Yumusak doku hipertrofisi-sydoktili ve pelidoktili goriinimii.

Klippel-Trenaunay triadi, Parkers Weber Sendromu ve derin ven agenesisi
etiyolojik olarak heterojen bir grup teskil etmektedir. )

Patofizyolojik olarak bu sendromlarm klasifikasyonu tedavide faydali olun-
masi1 yoniinden onemlidir. (1-8)
1— Arteriovenoz santlarla birlikte infantil varisler
a— Gergek arterio-vendz sant

b— Fonksiyonel arterio-vendz sant

2— Vendz obstriiksiyona baglt infantil varisler
a— Vendz agenesis
b— Derin ven flebitleri

Biz hastamiza Venogram ve Arteriogram yapma imkant bulamadik bu yiiz-
den bu klasifikasyonda hangi gruba girdigini tam olarak sdylememiz miimkiin
degildi. '

Literatiir taramamizda Klippel-Trenaunay-Weber Sendromu ile ilgili pek
az yayina rastladik. Cok nadir gériilen bu sendromlu vakay1 orijinal buldugumuz-

dan yayinlamayr uygun bulduk.

SUMMARY
Klippel-Trenaunay-Weber Syndrcme in ¢ Child :

A patient was diagnosed as Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome, “who
had capillary and cavernous hemangioma, bone and soft tissue hypertrophy,
polydactyly, syndactyly. Because the case is rare it was introuduced and discussed
on the basis of previous studies.
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