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OZET

Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) sendromu nevus
flammeus, hemihipertrofi ve derin damar anormallik-
leri triad: ile giden nadir bir sendromdur.

Makattan kanama gikayeti ile bagvuran 10 erkek has-
tanin viicudundaki lekelerin, bacak gigliginin dogum-
dan itibaren oldugu ifade ediliyordu. Fizik muayene-
sinde skrotum, glutealar ve bacaklarda nevus flam-
meus tarzinda lezyonlar bulundugu, sag alt ekstremi-
tede hemihipertrofi oldugu gézlenen hastann cilt lez-
yonlarindan yapilan punch biyopside lenfangiom ya-
pis1 saptandi. Rektoskopide hemangiomatoz gorii-
niim meveut olan hastamn alt GIS endoskopi ve lapa-
raskopide tiim barsak mukozasinda vaskiiler dilatas-
yonlar ve hiperemi gizlendi. Abdominal aorta alanim
aragtirmak amaa ile yapilan MR. anjio incelemesinde
aorta abdominals ¢evre dallar: tesbit edilmedi.
Hastamzda tekrarlayan gastrointestinal (GIS) kana-
ma ve anemi gikayetine neden olan bu sendrom ¢ok
nadir giriilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Klippel-Trenaunay-Weber
sendromu, nevus flammeus, hemihipertrofi.

A CASE OF KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER
SYNDOME PRESENTER AS RECCURENT
GASTROINTESTINAL BLAADING

SUMMARY

Klippel-Trenaunay-Weber is characterized naevus
flammeus, hemihypertrophy and deep vessel abnor-
malities. Ten years old male patients applied with con-
genital nevus flammeus and macrosomia of the right
leg. By the the punch biopsy of the skin, lenfangiom
has found. In the endoscopic and laparascopic exami-
matmn, vascular dilatation and hiperemi were seen.
In the angio MRI, the brunch of aorta abdominalis
wasn't seen.

We reported this case as it is a very rare seen syndrome
with recurren gastrointestinalis bleeding and ane-
mia.

EKey words: Klippel-Trenaunay-Weber syndrome, Ne-
vus Flammeus, hemihypertrophy.

GIRIS

Klippel-Trenaunay-Weber(KTW) send-
romu nevus flammeus, hemihipertrofi, derin
damar anomalileri triadi ile giden bir send-
romdur.(1,2,3) Hastammzda tekrarlayan GIS
kanama ve anemi gikayetine neden olan bu
sendrom ¢ok nadir goriilmesi nedeniyle su-
nulmustur.

OLGU
On yasinda erkek hasta makattan kana-

ma gikayeti ile klnigimize bagvurdu. Anem-
nezinde viicudundaki lekelerin, bacak sighi-

ginin dogumdan itibaren varoldugu ifade
ediliyordu. Fizik muayenesinde boy ve kilo-
nun 3. persentilin altinda oldugu; skrotum,
glutealar ve bacaklarda nevus flammeus
tarzinda lezyonlar bulundugu (resim 1), sag
alt ekstremitede hemihipertrofi (resim 2) ol-
dugu saptandi. Diger sistem bulgular1 nor-
maldi. .

Rutin laboratuar tetkiklerinde anemi
(Hb: 8.2 g/dl) disinda patoloji saptanmada.
Ekstremite grafilerinde sag alt ekstremitede
yumusgak doku hipertrofisi mevcuttu. Batin
US ve cranial BT incelemesinde patoloji yok-
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Resim 1:

tu. Hipertrofik bélgeden alinan cilt biyopsi-
sinde sadece yiizeyel papiller dermay: tutan
lenfanjiom yapis1 saptandi. Rektal kanama
yoniinden ¢ocuk cerrahisi tarafindan takibe
alindi. Rektoskopide hemanjiomatoz gorii-
niim mevcuttu. Tc-99m ile yapilan sintigra-
fik incelemede meckel divertikiilii sonucu
gelince laparatomi yapildi. Eksplorasyonda
anormal serozal vaskiilarizasyon diginda pa-
tolojiye rastlanmadi. Alt GIS endoskopi ile
tiim kolon mukozasinda vaksiiler dilatas-
yonlar, vaskiilarite artim ve hiperemi goz-
lendi. Aorta abdominalis alamim arastirmak
amaci ile yapilan MR anjio incelemesinde
abdominal aorta cevre dallan tespit edile-
medi (resim 3). Rektal kanama acisindan
steroid tedavisiyle bir siire izlenen hastaya
sikayetlerinin gegmemesi tizerine sol hemi-
kolektomi uygulandi.

Resim 2:

Resim 2:

%

TARTISMA

KTW sendromu siiperfisyal ve derin
vaskiiller anomaliler, yumusak doku hi-
pertrofisi ile birlikte giden kemik biiytimesi
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triadh ile karakterize bir fakomatoz hastalik-
tir.(1,2)

Hastaligin etiyolojisi tam olarak bilin-
memekte, patogeni ise tartigmahdir. Vaka-
larin ¢ogu sporadik olarak goériillmektedir.
Incelenen 23 vakalik bir seride %52.2 ora-
ninda ailelerine varikoz venler, nemanjiom-
lar ve konjenital kalp hastalig1 gibi mikro-
semptomlar gézlenmigtir.4)

Stiiperfisyal vaskiiler anomaliler, nevus
flammeus lekeler tarzindadir. Hastamizda
oldugu gibi her zaman dogumda mevcuttur.
Yerlestigi ekstremiteyi tamamen veya kis-
men tutar. Govdeye, boyuna ve yiize yayilip
orta hatt1 gecebilir.;5) Bizim olgumuzda bu
lekeler sagda yogun olmak iizere skrotumda,
glutealarda ve alt ekstremitelerde mevcuttu
(resim 1).

Derin vaskiiler anomaliler kapiller-ka-
vernéz hemajiomlar, venoz varisler, A-V fis-
til, lenfajiomlar geklindedir. Varisler za-
.manla neviislerin altinda belirgin hale gelir.
Viseral vaskiiler anomalilerde bildirilmig-
tir. 19. vakada spinal, 5 vakada intrakranyal
AVM rapor edilmistir. Trombositopeni ile
seyreden bir vakada dalakta kavernoz len-
fanjiom saptanmigtir. KTW ve Sturge-We-
ber sendromunun birlikte bulundugu iki ol-
gudan birinde ¢ift vena cava inferior, dige-
rinde de inferior vena cavanin yoklugu bildi-
rilmistir. 6,7,8)

Varisler kiiciik ¢cocuklarda genellikle kli-
nik olarak belirlenemez. Diiz filmlerde flebo-
lit varhg hemotosezi ve hematiiri gibi bulgu-
lar derin vaskiiler malformasyonlar a¢isin-
dan muhtemel bir delil olabilir. Bu varikoz
geniglemelirin tesbiti i¢in flebografi, lenfan-
jiektazilerin gisterilmesi i¢in lenfanjiorafi,
A-V fistiillerin gosterilmesi i¢in de arteriog-
rafi gerekir. Derin organ hemanjiomlar i¢in

US, BT, MRI incelemesi yapilabilir. 46,1
Bizim olgumuzda dogdugundan beri de-
vam eden hematogezi gsikayeti mevcuttu.
GIS'in endoskopik ve laparoskopik incele-
mesinde tiim kolon mukoza ve serozasinda
anormal vaskiilarizasyon saptandi. Steroid
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tedavisine ragmen hematogezinin devam et-
mesi tizerine sol hemikolektomi operasyonu
uygulandi. Anjio MR incelemesinde aorta
abdominalis ¢evre dallar1 tespit edilemedi
(resim 3).

komponentidir ve incelenem bir seride go-
riillme siklig1 %100 olarak bildirilmistir. Ge-
nellikle nevusun oldugu bélgededir ve do-
fisinin nedeni lenfatik obstriiksiyon veya A-
V fistiildiir. Bununla birlikte kemik hipert-
rofisi de bilidirilmistir. Kemik grafilerinde
difiiz, diizenli ve global bir kalinlagma sapta-
nir. Sadece falankslarda hipertrofi ile tan:
konmus bir vakada bildirilmigtir. Bizim ol-
gumuzda sag alt ekstremitede, gluteal bol-
gede hemihipertrofi mevcuttu (resim 2).
Radyolojik incelemede kemiklerin hipertrofi
olmadan sadece yumusak doku hipertrofisi
varda.

Sendromun klasik triadi yaninda sereb-
ral, okiiler, osteoartikiier, liriner sistem ano-
malileri ve viseromegali goriilebilir.(1,2,3) Bi-
zim olgumuzda bu anomalilere yonelik yapi-
lan incelemelrde patoloji bulunamad.

KTW sendromunun komplikasyonlar:
olarak hipertrofik ekstremitede agri, asep-
tik seliilit, tromboflebit, iilserasyon ve nadi-
ren Kasabach-Merrit sendromu goriilebilir.

Hastaligin ayirici tanisi makrosomi ve
nevus flammeusla seyreden hastaliklarla
yapilmalidir. Bizim olgumuzda nevus flam-
meuslarin yaygin olugu, konviilsiyon ve lep-
tomeningeal anjiomatizislerin olmamasi ve
hemihipeertrofi varlig1 ile Sturge-Weber

mamasiyla F.P.Weber sendromundan; el ve
ayaklar: tutan garip sekilli makrozomi, he-
miatrofi, lipom, hamartom, subkutanoz tm.
gibi polimorfik bulgularin olmamasi ile pro-
teus sendromundan; cafe au lait lekeleri, no-
rofibrom, intrakranial ve intraspinal tm. ol-
mamasi gibi bulgularla norofibromatoZisten
uzaklagildi.

KTW sendromunun tedavisinde, nevus
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flammeuslar i¢in lazer kullanilmaktadir.
Son zamanlarda geligtirilen flashlamp-flu-
ped fulsed dyu lazer ile olduk¢a basaril so-
nuclar bilidirilmektedir. Hemanjiomlarin
tedavisinde steroidler kullanilabilir. Vari-

malidir. Skleroterapi, embolizasyon ve ligas-
yon siiperfisyal ven genislemeleri i¢in uygu-
lanan metodlar arasindadir. (1,2,7)

Tekrarlayan GIS kanamalar ile bize
bagvuran KTW sendromu olgusu bu sendro-
mun olduk¢a nadir goriilmesi nedeniyle su-
nulmustur.
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