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OZET

Klippel-Trenaunay sendromu deride makiiler vaskiiler neviis, kemik ve yu-
mugak doku hipertrofisi, venoz varikozitelerle karakterli nonherediter, konjenital,
nadir bir hastaliknr. Klinigimizde Klippel-Trenaunay sendromu tamst konan 5
yagindaki olgu sunuldu ve ilgili literatiir gozden gegirildi.

SUMMARY
Klippel-'frenaunaj Syndrome (A Case Report)

Klippel-Trenaunay syndrome is caharacterized by portwine hemangiomas,
venous varicosities and bony and soft tissue hypertrophy. A five years old boy with
Klippel-Trenaunay syndrome is presented and the literatiire reviewed.
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GIRIS

Klippel ve Trenaunay 1900 yilinda gocuklar ve geng erigkinlerde makiiler
hemanjiom, varikoz venler, yumugak doku ve kemik hipertrofisiyle karakterli bir
sendrom tamimlanuslardir'. Klippel-Trenaunay Sendromu olarak adlandirilan bu
sendrom nadir gorillmekte ve nedeni bilinmemektedir?.

Klinigimizde Klippel-Trenaunay Sendromu tamisi konan olgu nadir goriil-
mesi nedeniyle sunuldu ve ilgili literatiir gozden gegirildi.

OLGU TAKDiMI

Bes yaginda bir erkek ¢ocugu olan olgu halsizlik, iki giin once baglayan ve
giderek artan rektal kanama ve soluklasma yakinmalar1 nedeni ile klinigimize ya-
tinldi. Anamnezinde dogdugundan beri sol ayagimn sag ayagindan daha uzun ve
kalin oldugu, ayrica son bir yil icinde 4 kez generalize tonik klonik vasifta 10-15
dakika siiren konvillsiyonlar: oldngu 6grenildi. Ailede epilepsi anamnezi yoktu ve
dogumda hipoksi tanimlamiyorlardi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu.

Fizik muayenesinde genel durumu orta ve soluk goriiniimdeydi. Mental
retardasyonu oldugu igin tam bir kooperasyon kurulamadi. Midklavikiler hatta
kod kavsini 4 cm gegen hepatomegalisi meveuttu. Olgunun sol bacag saf ba-
cafindan 2 cm daha uzundu. Sol cruris gevresi 26 cm, sag cruris gevresi 21 cm dl-
ciildii. Sol bacakta yiizeyel venlerde varikdz genisleme ve quadriceps femoris is-

tinde pigment artist saptandi (Resim: 1). Sol ayak sirtinda 2x2 cm enfekte he-
manjiomu vard. '

Resim: 1
Olgunun sol bacagndaki hemihipertrofi
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Ldboratuvar tetkiklerinde Hemoglobm 2.3 gr./dl, Hematokrit: % 10, 16-
kosit: 21300/mm>, trombosit: 207000/mm> bulundu. Periferik yaymasinda % 40
Polimorfonukleer 1okosit, % 60 lenfosit sayildi. Karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri normal simirdaydi.

Rektoskopik muayenede internal hemoroid ve mukoza iilserasyonu oldugu
goriildii. Kranial tomografisi ve kolon grafisi normal olarak rapor edildi.

Klippel Trenauney Sendromu ve rektal kanama én tanilanyla olguya 2
unite kan transfiizyonu yapildi. Enfckte hemanjiom opere edildi. Biyopsi sonucu
konjenital hemanjiom olarak geldi.

Olgunun klinikte yatarken rektal kanamasi olmadi. Sol ayagindaki varikoz
geniglemeler igin varis gorabi, elevasyon dnerildi, komplikasyonlar: agisindan pe-
riodik takibe alindi.

TARTISMA

Klippel-Trenaunay Sendromu yiiz, gévde ve ekstremitelerde yer alabilen
makiiler hemanjioma, yiizeyel vendz varikoziteler ve genellikle alt ekstremite-
lerde unilateral yumusak doku ve kemik hipertrofisiyle karakterizedir’, Biitiin
hastalarda alt ekstremitelerin derin ven kapakgiklarinda atrezi hipoplazi vardir.
Bu da yiizeyel varislere yol agmaktadir’. Ek olarak arteriovenoz fistiillerde ge-
lisebilmektedir. Etkilenen ekstremitelerde lenf damari anomalileri ve lenf 6dem
olusabilmektedir®. Olgularda mental retardasyon ve konviilsiyonlarda saptana-
bilmektedir.

Rektal kanama Klippel-Trenaunay’in nadir goriilen ciddi bir komplikas-
yonudur. Klippel-Trenaunay’da rektal kanama, kolonun diffiiz kavernéz heman-
jiomuna, Kasabach-Merrit sendromuna ve hemoroidlere bagh olarak goriilmek-
tedir®’. Bizim olgumuzda da hemoglobinini 2,3 gr/dl kadar diigiiren rektal kana-
ma yakinmasi mevcuttu. Kolon grafisinin normal olarak degerlendirilmesiyle dif-
fiiz kaverndz hemanjiom, trombosit sayisinin normal olmasiyla Kasabach-Merrit
Sendromu ekarte edildi. Rektoskobik muayene ile internal hemoroidler ve o ki-
simda mukoza iilserasyonu saptandi. Bu bulgularla rektal kanama internal hemo-
roide baglandi. Semptomatik tedavi ile sikayetleri gerileyince ve kanama tekrar-
lamayinca cerrahi miiddahaleye gerek duyulmadi.

Klippel-Trenaunay sendromunun nedeni bilinmemektedir. Genellikle spo-
radik olarak goriilmektedir. Etyolojide hereditenin rolii géslerilememistirs. Tam
klinik olarak 3 major bulgu olan hemanjioma, venoz varikoziteler, yumugak doku
ve kemik hipertrofisinin saptanmasiyla konmaktadir. Ayiricr tanida konjenital
lenfodem, edinsel lenfodem, kistik higroma, Turner Sendromu, Maffuci Sendro-

mu, dissemine hemanjiomatoz dU§unulmehd1r5 1
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