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Ultrasonografi ile Prenatal Klippel - Trenaunay - Weber Sendrom Tanisi: Olgu Sunumu

Prenatal Ultrasonographic Diagnosis of Klippel - Trenaunay - Weber Syndrome: Case Report

Hiilya DEDE, Dilek UYGUR, A.Seval 0ZGU-ERDING, Hakan TIMUR, Nuri DANISMAN

Zekai Tahir Burak Kadin Saghgi Egitim ve Arastirma Hastanesi

OzET

Klippel-Trenaunay-Weber sendromu ciltte ve cilt altinda hamartamatéz lezyonlar, kemik ve yumusak dokuda kistik olusumlarla giden bir sendromdur.
Hastaligin tanisinda ve ydnetiminde dikkatli ultrasonografik inceleme ve bu sendromun akilda tutulmasi biylk dlctide yeterli olmaktadir. Bu yazida
ultrasonografik olarak fetal asit izlenen ve takibinde Klippel-Trenaunay-Weber sendrom tanisi alan olguyu paylastik.

Anahtar kelimeler: Klippel-Trenaunay-Weber, batinda astt, cilt alti kistik lezyonlar

ABSTRACT

Klippel-Trenaunay-Weber syndrome is characterized by capillary malformations, soft tissue or bony hypertrophy and varicose veins or venous mal-
formations. Prenatal diagnosis is possible by careful ultrasound examination and keeping in mind is important for diagnosis. In this report we present
a case of prenatal fetal ascites which latterly diagnosed as Klippel-Trenaunay-Weber syndrome.

Keywords: Klippel-Trenaunay-Weber, fetal ascites, capillary malformations

Giris

Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) sporadik, nadir gérilen bir sendrom-
dur. Kitanéz hemanjiomlar, varikéz venler, asimetrik yumusak doku
ve kemik hipertrofi ve siklikla arteriovendz fisttiller ile karakterizedir
(1). KTW sendromunda hemanjiomlara bagli tiiketim koagulopatisi ve
trombositopeni gelisirse tabloya Kasabach-Merritt sendromu denir (2).
Ultrasonografik (USG) olarak multikistik hipoekoik kitle ve asimetrik eks-
tremite izlenmesi KTW sendromunun prenatal tanisinda en sik karsila-
silan bulgularidir (3).

Olgu Sunumu

31 yasinda G2P1Y1 olan ve son adet tarihine gére 33 hafta 5 giinliik
gebeligi bulunan takipsiz hasta agri sikayeti ile bir saglik kurumuna bas-
vurmus ve yapilan USG sonucu alt ekstremitede asimetri ve preterm
eylem &n tanilari ile klinigimize refere edilmistir. Hastanin 6zgegmisinde
dzellik yoktu ve aile hikayesinde konjenital anomali éykisi bulunmu-
yordu. Klinigimizde yapilan ultrasonografik incelemede fetiisiin sol alt
ekstremitesinde hipertrofi ayrica femoral kemik ve sol gluteal bélgeyi
kaplayan multilokle kistik alanlar tespit edildi (Resim 1). Ayrica sol diaf-
ram altindan baslayip alt pelvise kadar uzanan 7x8 cm boyutunda mul-

tikistik yapi mevcuttu (Resim 2). Bu kitlelerde renkli doppler ile kan akimi
izlenmedi. Sol ayak parmaklari 6demlive 1. ve 2. parmaklar arasi ayrik
olarak izlendi (Resim 3).Ultrasonografi él¢timleri BPD:33H1G, AC:37H,
sag FL:33H2G, sol FL:30H 3G ile uyumlu idi. Bu bulgularla olgunun
KTW olabilecegi disiinildi. Hastanemize kabuldeki vajinal muayenesi
% 80 silinme ve 5 cm agiklikta olan hastaya tokoliz uygulanmamasina
ve dogumun spontan takibine karari verildi. Dogum eylemi izleminde be-
bekte var olan lezyonlara bagl olarak bas-pelvis uygunsuzlugu gelisti
ve sezaryen ile 3580 gram, 50 cm. 7-9 apgarli (1. ve 5.dk) erkek bebek
dogurtuldu.

Resim 1: Ekstremitedeki kistik kitle
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Resim 3: Ayak gértintist

Yeni dogan uzmanlarinca yapilan fizik muayenede, sol bacak asimetrik
hemanjiomla kapli ve sekil bozuklugu mevcuttu (Resim 4). Sol ayakta
mikrodaktili mevcuttu ve 1. ve 2. parmak arasi ayrik idi (Resim 5). Ay-
rica sag aksilla altindan baslayip sirta kadar uzanan torakal ve lumbal
bdlgeyi de kaplayan 20 x 25 ¢cm boyutunda kitle mevcuttu (Resim 6).
Her iki elde * ayna el (mirror hand) bulgusu vardi. Bebege yapilan USG
sonras! alt ekstremitede kaverndz hemanjiom, batinda umblikus altindan
baslayip pelvise kadar uzanan en blyiigii 45 mm olan gok sayida kist
ve sol subdiyafragmatik alandan baglayip sol bdbregi baskilayan 74 mm
ebadinda septalar iceren kist izlendi. Yeni dogan yogun bakimda takip
edilen bebekte tabloya anemi ve trombositopeni gelismesi iizerine Kasa-
bach-Merritt sendromu gelisti. Olgu postpartum 3.glin pulmoner kanama
sonucu ex oldu.

Resim 4: Sol bacak ve gluteal bélgedeki hamartématéz gériiniim

Resim 5: Batindaki kitle

Resim 6: Sag koltuk altindaki kitle

Tartisma

KTW, ilk kez Klippel ve Trenaunay (4) tarafindan 1900 yilinda kutandz
hemanjiom, hemihipertrofi ve varicosite triadinin birarada olmasi olarak
tarif edilmis bir sendromdur. Buna ek olarak Weber 1906 yilinda arteri-
ovendz fistillerin varligini bildirmistir (5). Etiyolojisi net olarak bilinme-
mektedir ve genellikle dogumda ve erken bebeklikte tani konmaktadir.
Prenatal tanisi dogru olarak ilk kes Shalev (6) tarafindan USG ile alt
ekstremite hipertrofisi ve buna eslik eden subkutandz kistik lezyonlarin
gorllmesi ile olmustur. Bunun disinda USG ile tanida gdriilmesi muh-
temel diger bulgular arasinda polihidramniyos, makrozomi, makrokrani,
ventrikiilomegali, hepatomegali, asit, nonimmim hidrops fetalis ve kalp
yetmezligi (7,8,9) sayilabilir. Olgumuzda da tek tarafli ekstremite tutu-
lumu vardi ve bu ilk dikkat ¢eken bulguydu. Ciltte kapiller, kaverndz,
flebektazik ve varikéz lezyonlar olabilir. Bu lezyonlar viicudun herhangi
bir yerinde olmakla birlikte siklikla bacaklarda, kalgada, abdomende, alt
torakal bélgede gérilir. Bizim olgumuzda sol bacak ve kalga bélgesinde
yaygin lezyonlar ayrica batinda multikistik biiylk bir kitlenin varligi taniyi
kolaylastirmistir. Kigiik boyuttaki hemanjiomlarin intrauterin teshisi cogu
kez miimkin olamamaktadir.

Renkli dopplerin tanida kullanimiyla ilgili olarak literatirde farkli bildirim-
ler bulunmaktadir. Bazi yayinlarda renkli doppler incelemesinde kitlenin
cevresindeki damarlarda yavas kan akimi bildirilirken (9); bazi yayin-
larda ise Kistik kitlenin icinde ve cevresinde kan akimiizlenememistir
(3,10,11,12) . Bizim olgumuzda da batinda ve kalgada yer alan kitlelerde
renkli doppler ile kan akimi izlenmemigir. Bu bulgular bize géstermekte-
dirki; bir kitlede renkli doppler ile bariz kan akimi izlenmemesi, o kitlenin
hemanjiom olma ihtimalini ortadan kaldirmamaktadir.
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Yetiskinlerde ve cocukluk déneminde ortaya ¢ikan hemanjiomlarin bi-  12.

yUk bir cogunlugu iyi seyir gdsterirken, prenatal dénemde tespit edilebi-
lecek kadar buytiik olan kitleler ciddi komplikasyonlara sebep olabilmek-
tedir. Bunlarin arasinda kanama, trombositopeni, tiiketim koagulopatisi,
emboli, tromboz, kalp yetmezligi, ve enfeksiyon sayilabilir (13).

Tedavi yaklagimlari arasinda enfeksiyonu énlemek icin antibiyotik bas-
lanmasi ve steroid kullanimi sayilabilir. Steroid trombis olusumu ve
fibrinolizisi inhibe ederek tikanikligi dnlemek amaciyla kullaniimaktadir.
Bunlarin disinda lazer tedavisi, cerrahi olarak arteriovenéz malformas-
yonlarin diizeltiimesi veya embolizasyon ve ortopedik prosedirler sayi-
abilir. Bizim olgumuzdaki hemanjiomlar ve kitleler prenatal tespit edile-
bilecek kadar biytikti. Vakamiza antibiyotik ve steroid tedavisi baglandi.
Ayrica trombosit stispansiyonu ve fibrinojen ile destek tedavi uyguland.
Ancak, Kasabach-Merritt sendromuna sekonder olusan pulmoner kana-
ma sonucu olgu kaybedilmistir.

KTW sendromu prenatal olarak asimetrik alt ekstremite gelisiminin var-
liginda akla gelmesi gereken bir sendromdur. Bununla beraber ayirici
tanida Beckwith-Widemann sendromu, Proteus sendromu, Russell-
Silver sendromu, lenfanjioma, nérofibromatosis vs. ekarte edilmelidir.
Cogu zaman sadece ultrasonografi ile tani koymak mimkiin olmasa da,
detayli inceleme ve KTW sendromundan sliphe taniyr kolaylastiracak-
tir. Pelvisi dolduran genis kitleler buna bagli gelisen trombositopeni ve
kanamaya meyil hayati tehdit eden ciddi bir komplikasyon olarak karsi-
miza gikmaktadir. Bu nedenle intrauterin erken tani; dogum esnasinda
ve sonrasinda yakin takip ve destek saglanmasina olanak saglayarak
hayat kurtarici olabilir.
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