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ÖZET 
Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) sendromu nevus 
flammeus, hen:ıihipertrofi ve derin damar anormallik
leri triadı ile giden nadir bir sendromdur. 

Makattan kanama şikayeti ile başvuran 10 erkek has
tanın vücudundaki lekelerin, bacak şişliğinin doğum
dan itibaren olduğu ifade ediliyordu. Fizik muayene
sinde skrotum, glutealar ve hacaklarda nevus flam
meus tarzında leeyonlar bulunduğu, sağ alt ekstremi
tede hemihipertrofi olduğu gözlenen hastanın cilt lez
yonlanndan yapılan punch biyopside lenfangioru ya
pısı saptandı. Rektoskopide hemangiomatoz görü
nüm mevcut olan hastanın alt GİS endoskopi ve lapa
raskopide tüm barsak mukozasında vasküler dilatas
yonlar ve hiperemi gözlendi. Abdoıninal aorta alanını 
araştırmak amacı ile yapılan MR. anjio incelemesinde 
aorta abdaminals çevre dallan tesbit edilmedi. 

Hastamızda tekrarlayan gastrointestinal (GIS) kana
ma ve anemi şikayetine neden olan bu sendrom çok 
nadir görülmesi nedeniyle sunulmuştur. 

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

GİRİŞ 

Klippel-Trenaunay-Weber(KTW) send
romu nevus flaınmeus, hemibipertrofi, derin 
damar anomalileri triadı ile giden bir send
romdur.(1,2,3) Hastamızda tekrarlayan GİS 
kanama ve anemi şikayetine neden olan bu 
sendrom çok nadir görülmesi nedeniyle su
nulmuştur. 

OLGU 

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

BUMMARY 
Klippel-Trenaunay-W eber is characterized naevus 
flammeus, hemihypertrophy and deep vessel abnor
malities. Ten years old male patients applied with con
genital nev us flammeus and macrosomia of the right 
leg. By the the punch biopsy of the skin, lenfangiom 
has found. In the endoscopic and laparascopic exami
nation, all the bowel was covered with hemangiom for
mation, vascular dilatation and hiperemi were seen. 
In the angio MRI, the brunch of aorta abdominalis 
wasn 't seen. 

W e reported this case as it is a very rare seen syndrome 
with recurren gastrointestinalis bleeding and ane
mia. 
Key words: Klippel-Trenaunay-W eber syndrome, Ne
vus Flammeus, hemihypertrophy. 

ğinin doğumdan itibaren varolduğu ifade 
ediliyordu. Fizik muayenesinde boy ve kilo
nun 3. persentilin altında olduğu; skrotum, 
glutealar ve hacaklarda nevus flammeus 
tarzında lezyonlar bulunduğu (resim 1), sağ 
alt ekstremitede hemihipertrofi (resim 2) ol
duğu saptandı. Diğer sistem bulgulan nor
maldi. 

Rutin laboratuar tetkiklerinde anemi 
(Hb: 8.2 g/dl) dışında patoloji saptanmadı. 

On yaşında erkek hasta makattan kana- / Ekstremite grafilerinde sağ alt ekstremitede 
ma şikayeti ile klniğimize başvurdu. Anem- / yumuşak doku hipertrofisi mevcuttu. Batın 
nezinde vücudundaki lekelerin, bacak_şişli::: US ve cranial BT incelemesinde patbl'Qji yok-
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Resim 1: 

tu. Hipertrofik bölgeden alınan cilt biyopsi
sinde sadece yüzeyel papiller derınayı tutan 
lenfanjiom yapısı saptandı. Rektal kanama 
yönünden çocuk cerrahisi tarafından takibe 
alındı. Rektoskopide hemanjiomatoz görü
nüm mevcuttu. Tc-99m ile yapılan sintigra· 
fik incelemede meckel divertikülü sonucu 
gelince laparatomi yapıldı. Eksplorasyonda 
anormal serozal vaskülarizasyon dışında pa
tolojiye rastlanmadı. Alt GİS endoskopi ile 
tüm kolon mukozasında vaksüler dilatas
yonlar, vaskülarite artımı ve hiperemi göz
lendi. Aorta abdominalis alarum araştırmak 
amacı ile yapılan MR anjio incelemesinde 
abdominal aorta çevre dallan tespit edile
ınedi (resim 3). Rektal kanama açısından 
steroid tedavisiyle bir süre izlenen hastaya 
şikayetlerinin geçmemesi üzerine sol hemi
kolektomi uygulandı. 

Resim2: 

Resim2: 

TARTIŞMA 

KTW sendromu süperosyal ve d'erin 
vasküler anomaliler, yumuşak doku hi
pertrofisi ile birlikte giden kemik büyümesi 
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triadı ile karakterize bir fakomatoz hastalık
tır.(1,2) 

Hastalığın etiyolojisi tam olarak bilin
memekte, patogeni ise tartışmalıdır. Vaka
ların çoğu sporadik olarak görülmektedir. 
İncelenen 23 vakalık bir seride %52.2 ora
nında ailelerine varikoz venler, nemanjiom
lar ve konjenital kalp hastalığı gibi mikro
semptomlar gözlenmiştir.(4) 

Süperfisyal vasküler anamaliler, nevus 
flammeus lekeler tarzındadır. Hastamızda 
olduğu gibi her zaman doğumda mevcuttur. 
Yerleştiği ekstremiteyi tamamen veya kıs
men tutar. Gövdeye, boyuna ve yüze yayılıp 
orta hattı geçebilir.C5) Bizim olgumuzda bu 
lekeler sağda yoğun olmak üzere skrotumda, 
glutealarda ve alt ekstremitelerde mevcuttu 
(resim 1). 

Derin vasküler anamaliler kapiller-ka
vernöz hemajiomlar, venöz varisler, A-V fıs
tül, lenfajiomlar şeklindedir. Varisler za
manla neviisierin altında belirgin hale gelir. 
Viseral vasküler anamalilerde bildirilmiş
tir. 19. vakada spinal, 5 vakada intrakranyal 
A VM rapor edilmiştir. Trombositopeni ile 
seyreden bir vakada dalakta kavernöz len
fanjiom saptanmıştır. KTW ve Sturge-We
ber sendromunun birlikte bulunduğu iki ol
gudan birinde çift vena cava inferior, diğe
rinde de inferior vena cavanın yokluğu bildi
rilmiştir. (6,7,8) 

V arisler küçük çocuklarda genellikle kli
nik olarak belirlenemez. Düz filmlerde flebo
lit varlığı hemotoşezi ve hematüri gibi bulgu
lar derin vasküler malformasyonlar açısın
dan muhtemel bir delil olabilir. Bu variköz 
genişlemeHrin tesbiti için flebografi, lenfan
jiektazilerin gösterilmesi için lenfanjiorafı, 
A-V fıstüllerin gösterilmesi için de arteriog
rafı gerekir. Derin organ hemanjiomları için 
US, BT, MRI incelemesi yapılabilir. (4,6,7) 

Bizim olgumuzda doğduğundan beri de
vam eden hematoşezi şikayeti mevcuttu. 
GİS'in endoskopik ve laparoskopik incele
mesinde tüm kolon mukoza ve serozasında 
anormal vaskülarizasyon saptandı. Steroid 
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tedavisine rağmen hematoşezinin devam et
mesi üzerine sol hemikolektomi operasyonu 
uygulandı. Anjio MR incelemesinde aorta 
abdominalis çevre dalları tespit edilemerli 
(resim 3). 

Hemihipretrofı sendromun değişken bir 
komponentİdİr ve ineelenem bir seride gö
rülme sıklığı %100 olarak bildirilmiştir. Ge
nellikle nevusun olduğu bölgededir ve do
ğumda mevcuttur. Yumuşak doku hipertra
fısinin nedeni lenfatik obstrüksiyon veya A
V fıstüldür. Bununla birlikte kemik hipert
rofisi de bilidirilmiştir. Kemik grafılerinde 
difüz, düzenli ve global bir kahnlaşma sapta
nır. Sadece falanksiarda hipertrafı ile tanı 
konmuş bir vakada bildirilmiştir. Bizim ol
gumuzda sağ alt ekstremitede, gluteal böl
gede hemihipertrofı mevcuttu (resim 2). 
Radyolojik incelemede kemiklerin hipertrafı 
olmadan sadece yumuşak doku hipertrofisi 
vardı. 

Sendromun klasik triadı yanında sereb
ral, oküler, osteoartiküer, üriner sistem ano
malileri ve viseromegali görülebilir.(1,2,3) Bi
zim olgumuzda bu anamalilere yönelik yapı
lan incelemelrde patoloji bulunamadı. 

KTW sendromunun komplikasyonları 
olarak hipertrafik ekstremitede ağrı, asep
tik selülit, tromboflebit, ülserasyon ve nadi
ren Kasabach-Merrit sendromu görülebilir. 

Hastalığın ayıncı tanısı makrosami ve 
nevus flammeusla seyreden hastalıklada 
yapılmalıdır. Bizim olgumuzda nevus flam
meusların yaygın oluşu, konviiisiyon ve lep
tomeningeal anjiomatızislerin olmaması ve 
hemihipeertrofi varlığı ile Sturge-Weber 
sendromundan; hemodinamik A.-V fıstül ol
mamasıyla F.P.Weber sendromundan; el ve 
ayaklan tutan garip şekilli makrozomi, he
miatrofi, lipom, hamartom, subkutanoz tm. 
gibi polimorfik bulguların olmaması He pro
teus sendromundan; cafe au lait leke~ri, nö
rofibrom, intrakranial ve intraspinal tm. ol
maması gibi bulgularla nörofibromatoz1sten 
uzaklaşıldı. 

KTW sendromunun tedavisinde, nevils 
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flammeuslar için lazer kullanılmaktadır. 
Son zamanlarda geliştirilen flashlamp-flu
ped fulsed dyu lazer ile oldukça başarılı so
nuçlar bilidirilmektedir. Hemanjiomların 
tedavisinde steroidler kullanılabilir. Vari
köz venlere yönelik elastik elbiseler, yumu
şak doku şişmeleri için yardımcıdır. Bu va
kalara ortopedik ve konservatifbakım yapıl
malıdır. Skleroterapi, embolizasyon ve ligas
yon süperfısyal ven genişlemeleri için uygu
lanan metodlar arasındadır. (1,2,7) 

Tekrarlayan GİS kanamaları ile bize 
başvuran KTW sendromu olgusu bu sendro
mun oldukça nadir görülmesi nedeniyle su
nulmuştur. 
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