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EKSTREMITELERIN KONJENITAL DAMAR ANOMALILERI
: (F.P. WEBER SENDROMU)

Erkmen B&ke* Metin Demircin* Sabri Dagsali**#*

Literatiirde ekstremitelerin konjenital damar anomalileriyle ilgili ilk bilgileri
Lealis Lealis (1707) ekstremitelerin spermatik arter ve venleri deyimini kullana-
rak vermektedir. Winslow 1719 ve 1721 de anormal konjenital vaskiiler birlesim-
lerden bahsetmis, Busche (1827) Leteneur (1859), Hewitt (1867), Fiselsberg (1899)
bunu izlemislerdir. 1920 de Callander arterio-vendz fistiillerle ilgili literatiire da-
yalt ilk yayimi yapmustir. Callander’i, Rienhoff (1924), Semberton (1928) ve
Saint'in gerek literatiirden gerek kendi gozledikleri vak’alardan olusan konjeni-
tal arterio-vendz fistiillerle ilgili yaymlan izlemistir. De Takats (1932) konjenital
arterio-vendoz fistiiller ile diger vaskiiler anomaliler arasindaki ilk ayirimi yapmis-
tir : Basit vendz anjiomalar, vendz malformasyonlar ve gergek diffiiz flebarteriek-
taziler. Avrupa’da ise Trelat ve Monad alt ekstremite kemik]erinde hipertrofi, ne-
vus pigmentosum ve varikdz venlerin aym ekstremitede birlikte bulunmasma dik-
kati gekmisler, bu vaskiiler lezyonlarin konjenital olduunu ve vaskiiler stazin hi-
pertrofi olayim hizlandirdigint ne siirmiiglerdir. Bu konuda en énemli yaym Klip-
pel ve Trenaunay'm (1900) «Du naevus variqueux et ostéohypertrophique» adli
eseri olmustur, Yazarlar vaskiiler malformasyonlarin yalnizca vendz ve kapiller
diizeyde oldugunu, arterlerde gozlenmedigini vurgulamislardir., ‘1lgi uyandiran bir
diger yaymn Parkes-Weber (1907, 1908) tarafindan yapilmis ve vaskiiler neviisden
lenfanjioma, diffliz flebektaziadan arterio-venéz fistiile, flebarteriektaziden cirsoid
anevrizmaya kadar gesitli anjiodisplazik bozukluklar «haemangiectatic hypertrophy
of limbs» adi altnda toplanmustir. Daha sonra ekstremitelerin diffiiz hemanjiek-
tatik hastaliklart anatomo-klinik goriiniimleri dikkate almmadan «Klippel-Trenau-
nay-Parkes-Weber Sendromus olirak tanimlanmaya basianmstir.

Daha sonraki yillarda vaskiiler malformasyonlar bazi vak’alarda tam olarak
belirlenememis, bir kisim arastinicilar sendromu segmental gigantizmin bir formu
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olarak goriirken, digerleri mesenchymosis, Mafucci ve Albright sendrom]arina
benzedigini, bir kismu ise phakomatosis olarak degerlendirmistir. Vaskiiler malfor-
masyonlarin yeni tipleri ancak daha sonralari tanunlanabilmistir. Servelle ve Trin-
quecoste (1948) vendz hamartom, kemik segmentlerinde distrofi, hipoplazi ve
flebitle karakterize ekstremitelerde yerlesme gdsteren iki vendz anjiomatosis vak'a
sint yaymlamisglardir, Bu yayinlarin isig1 altinda Praté (1949), Piulachs ve Vidal-
Barraquer (1953) konjenital arterio-vendz fistiillerle ilgili diger bilgileri aktar-
muslardir. Konjenital arterio-vendz fistiillerie ilgilenen arastirmacilar arasinda Goi-
denich ve Campangeci (1960) da sayilabilir. Son yillarda yapilan yaymlarda otdrler
vaskiiler malformasyonlari degisik simflamalara t°bi  tutmuglar, 6zelikle Klippel
Treaaunay Parkes-Weber Sendromu tabiri yerine anjiodisplazilerin anatomo-klinik
goriiniimleri de dikkate almarak bir aywrim yapilmast gerektigini savunmaktadir]ar.
Gergekten de yapilan arjiografik ve hemodinemik arastirmalar vak’alarm bazila-
rinda degisik aktivitede arterio-vendz fistiillern varligimi gostericken, diferlerinde
dominan nitelik olarak degisik derccelerdeki stazla birlikte bulunan vendz dilatas-
yonu bir kisminda da derin dokularda yerlesmis anjiomalar ve ciddi iskelet-kas
bozukluklar: gostermektedir,

Ekstremitelerde yerlesim gosteren vaskiller malformasyonlara «anjiodispla-
ziler» terimini kullanmak son yillarda daha uygun bulunmaktadir. Buna gére Ma-
lan ve Puglionisi anjiodisplazileri anatomo-klinik goriiniis, patolojik durum ve te-
dav imkanlarmi da dikkate alarak lice ayirmaktadir :

1 — Vendz anjiodisplaziler : Baslica patolojik faktdriin vendz staz oldugu
bu grup icine phiebectasia, kapiller veya kaverndz phlebangioma, phlebangioma-
tosis girmektedir.

2 — Arteryel anjiodisplaziler.

3 — Arteryel ve vendz anjiodisplazilerin birlikte bulundugu form : Tiim ar-
terio-vendz malformasyonlar: iceren konjenital defektleri kapsamaktadir,
4 — Kangik form : Herhangi bir gruba sokulamayan malformasyonlart iger-

mektedir. Tiim hemanjiom, lenfanjiom, venoz ve arterio-vendz displazilerin kari-
sim1 olan vak’alar bu grupda sayilabilir (4,5,6). Vollmar ise arterio-vendz fistiil-
leri lic grupda toplamaktadir :

Tip I — Lokalize direkt shunt'lar : Ductus Botalli tipi,

Tip II — Generalize form : F-B-Weber Sendromu,

Tip TIT — Lokalize tiimoral form : Cirsoides anevrizmalar (9).

Vollmar ayrica venoz malformasyonlarda iskelet sistemi degisiklikleri, neviis
pigmentosum, hemanjiomlarn yaninda arterio-vendz fistiillerin 6n planda oldugu
vak'alar: «F-P-Weber Sendromus», varikiz degisikliklerin 6n planda oldugu vak’a-
lan1 ise Klippel-Trenaunay Sendromu» olarak degerlendirmeyi uygun bulmaktadr,
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Thomas F.0. Donnell ise anjiodisplazileri :

1 — Klippel veya vendz displazi grubu,
2 — Konjenital arterio-vendz fistiil grubu,
3 — Da@imk anjiomalar grubu olarak smiflandirmaktadir (8).

Vaskiiler malformasyonlar radyolojik olarak da ayirima tabi tutulmuslar ve
gesitli gruplara ayrilmislardir.

1 — Venoz malformasyonlar

2 — Anjiomalar

3 — Arterie]l malformasyonlar

4 — Arterio-vendz malformasyonlar :

— Aktif arterio-vendz fistiiller,
' — Hipoaktif arterio-vendz fistiiller,
— Aktif arterio-vendz anjiomalar,

— Hipoaktif arterio-vendz anjiomalar.

5 — Lenfatik malformasyonlar : ’

— Izole form,
— Kompleks form.

Aktif arterio-vendz fistiillerde radyolojik olarak trunkiiler ve diffiiz olmak
iizere iki alt gruba ayrilmaktadir (2,4,5,6).

VAK’'A TAKDIMI :

P.K., 18 yasinda kadin hasta, Prot. No. 1517413, Sag bacagmda agri, sislik
ve damarlarin belirgin hale gelisinden olan yakinmalar: dogustan beri mevcutmus.
Aym yerde deride yer yer kahverengi renk degisikligi baslamis, bunlar giderek ¢o-
galmis ve biiylimiis. Hasta zamanla sag bacaginin sola oranla d2ha uzun oldugunu
farketmeye baslamus ve yiirlirken topailamasi artms. Bir ka¢ kerede hafif travma-
lar sonucu sag diz eklemi civarindaki kabarik gbriiniimlii damarlardan siddetli
kanamalar olmus (Resim 1). '

Fizik muayene : Kan basinct 100/60 mmHg, Nabiz : 96/dak. ritmik. Kalp-
de dinlemekle mezokardiak odakta 2/6 c1 dereceden sistolik iifiirlim disinda pato-
lojik bulgu saptanmadi. Karin serbest olup, karaciger ve dalak ele gelmiyordu.
Alt ekstremitelerin muayenesinde sag bacak sola oranla 3 em daha uzun, sag diz
tizerinde ve pretibial bdlgede pigmente neviisler ve varikdz genislemeler mevecuttu.
Varikéz genislemeler iizerinde palpasyonla thrill almyor ve aym bolge iizerinde

dinlemekle yaygn devamlt Uflirlim vardi. Sa§ bacak sola oranla daha sicak ve her
iki bacakta periferik nabizlar alintyordu.
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Laboratuar bulgulart : Kan ve idrar degerleri normal sinirlar i¢inde bulun-
du. Akciger grafisi normaldi. Ameliyat Gncesi yapilan sag femora] arteriografide
superficial femoral arterin Hunter kanalindan gikigindan itbaren vendz sistem]e
baglantilar gosterdigi ve popliteal arter gevresinde miiltipl arterio-vendz fistiiller
ve anjiomalar olusturdugu gdzlendi. (Resim 11).

Resim 1 - $ag bacagin sola oranla uzun o- Resim Il - Preoperatif anjiografide popliteal
lusu, sag alt tarafta varikdz damarlar, he- arter- gevresindeki miiltipl arterio-vendz fis-
mangiomatéz naevus’lar gorlllyor. tiiller ve anjiomalar goérillyor.
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Hasta bu bulgularla 15.11.1982 tarihinde ameliyata alindi. Sag arteria femo-
ralis communis artere paralel yapilan insizyonla ortaya gikartilarak askiya alind
Sa} bacak ig yiiziinde Hunter kanal bitiminden itibaren yapilan longitudinal ke-
si ile pes anserinus ve gastrocnemius Kasinin medial basi kesilerek popliteal arter
ortaya gikartildi, Hunter kanalindan arteria tibialis -anterior ve arteria tibialis pos-
terior bifurkasyonuna kadar olan bdlgedeki arter ile ven arasindaki istirakler bag-
lanarak kesildi (Resim III).

Femora) arterden opak madde veerilerek yapilan anjiografide vendz sistemle
olan baglantilarin kalmadigina kavaat getirildikten sonra yara usuliine gore ka-
patilarak ameliyata son verildi (Resim 1V). Hastanm ameliyat sonrasi yapilan
kontrollerinde sag bacakta tiim arter atimlari normal olarak alinabiliyor ve daha
dnce duyulan iifiiriim kaybolmustu.

Resim Ill - Popliteal arterin ven ile olan is- Resim IV - Postoperatif yapilan anjiografide
tiraklerinin baglanip kesildikten sonraki du- popliteal arter gevresindeki arterio-vendz
rumu gbriliyor. fistlillerin kayboldugu goriiliyor.
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TARTISMA

Hastamiz dis goriiniisii, kemik ve yumusak doku hipertrofisi, pigmente ne-
viisler ve arteriografideki miiltipl arterio-verdz fistiiller nedenivie Vollmar simif-
lamasma gore «F.P. Weber Sendromu» olarak kabul ediicbilir. (9) Malan anji~
ografide bir veya birkag arterle ven arasindaki arterio-vendz arnjiomalarida iceren
kompleks ve belirgin displastik yapidaki birlesimleri konjenit2] arterio-vendz fis-
tiillerin aktif formunun tronkiiler konjenital fistiiller subgrubuna sokmaktadir (4,
5,6).

Bu subgrup F.P. Weber Sendromunu da icermektedir. Vakannzda da gerek
Klinik bulgular igerisinde, gerekse anjiografik incelemede aktif arterio-vendz fis-
tiiller ve anjiomalara rastlanmaktadir. F.P. Weber Sendromunda rastlantlan arte-
rio-ver.dz fistiillerin lokalizasyonu arastiicilar tarafindan iic bolge olarak belir-
tilmektedir. 1 — Ozellikle alt ekstremitede tibia ve femur kemik dokusunda yer-
esen intraosser fistiiller, 2 — Arter ile ven arasindaki direkt arterio-vendz fistiil-
ler, 3 — Drha distalde yerlesim gisteren avterio-vendz figtiller (), Vak'anuzda
intraosser fistiiller asikar olarak belirlencmemekle birlikte fistiilli saf bacagm di-
gerine oranla 3 cm uzun ve hipertrofik olusu bunlarin varhigim telkin etmektedir.
Diger iki grup fistiil sekli belirgin olarak mevcuttu.

Konjenital arterio-venoz fistiiilerde tam ve suuflama her ne kadar karigikhk
gosteriyorsa da bunlarmn tedavi ile en azmndan komplikasyonlaruun dnlenmesi
miimkiindiir. Konjenital arterio-vendz fistiillerin t2ninmaya basladigl daha ilk yil-
lardan beri degisik tedavi yontemleri ve ameliyat teknikleri denenmistir. Yeni ya-
yinlar konjenital arterio-vendz fistiillerde cerrahi tedavi olanaklariu a - Radikal,
b - Hemodinamik durumu degistirmeye yonelik, ¢ - Yardimer girisimler olarak ii¢
ana baslik altinda toplamaktaditlar (1,3,4,5,6,9).

Radikal ameliyatiarda afferent arteryel ve efferent venéz yolun devmlilifi tiim
arterio-vendz fistiilli segmentlerin ¢ikartilmasmi amaglamaktadir «Skeletierun-
gsoperation, deafferentation». Bu tip bir radikal miidahale ancak aktif arterio-ve-
ndz fistiillerin trorkiiler formunda ve miiltipl yerlesim gosteren gekillerde anjio-
grafik olarak fistiillerin lokalizasyonlarmin belirlendigi vak'alarda kullanilma im-
kani bulabilmektedir. Vollmar tiim fistiil baglantilaninin ortadan kaldirildiktan
sonra arterin Fogarty kateteriyle kontrol edilmesini dnermektedir (9). Arterio-ve-
ndz anjiomalarda ise anastomotik olusumlarin ortaya cikartilmas: daha da zor ol-
maktadie, Bu grupda en uygun olan vak'alar «terminal» veya kollateral damar-
larda yerlesim gosteren sekiller olmaktadir, Bilindigi tizere konjenital arterio-vendz
fistiiller ekstremite kemik]erinide tutmakta ve d2ha karmasik bir cerrahi yol iz-
lenmesine gerck kilmaktadir Cok genis kemik harabiyeti yapmis vak’alarda ye-
gane ¢ozlim yolu o ekstremitenin amputasyonu olmaktadir, fakat daha lokalize
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formlarda elden gelen modern plastik ve rekonstriiktif cerrahi yollar denenmek-
tedir (osteotomi veya segmental rezeksiyonu takiben otolog kemik greftlemesi).
Anjiodisplazik kas Kitlelerinin eksizyonu ve cikartiimast esnasinda arterio-vendz
fistiillerin acilmasmna bagli kemik periostu yiizeyinden massif kanamalar olabil-
mektedir, bu gibi durumlarda kanamay: durdurmak amaciyla periostun bonewax
ile kapatilabildigi bildirilmigtir (3,6). Malan ve Puglionisi radika] girisim uygula-
diklan vak’alarm erken donemde % 82 si, gec donemde % 35 inde semptomlarin
geriledigini bildirmektedirler (4,5,6). :

Hemodinamik durumu degistirmeye yonelik girisimler teme] olarak secilmis
damarlar baglayarak fistiillerden gegen kan akimmi azaltmak bylece periferik
iskemi ve stazi 6nlemek aym zamanda da malformasyonun kalp iizerindeki siste-
mik etkilerini ortadan kaidirmayr amaglamaktadir, Gegmiste, ‘ekstremitenin ana
arterini Jezyonun proksimalindea baglayarak yapilan cerrahi girisimler ekstremi-
teyi kollateraller araciligiy]” besieven kan akimim ortadan kaldirdigindan periferik
iskemiyi artirmaktaydi, Son yaymlar ligasyonun arterio-vendz birlesimlerin miim-
kiin oldugu kadar yakimindan yapilmasi Snermektedir. Bu ydntem yalmzea yay-
gin hipoaktif konjenit2] arterio-vendz fistiillerin tedavisinde degil, radikal girigime
imkan vermeyen hamartomlarin bazi formlarinda da uygulanabilmektedir (7). Baz1
kliniklerde bu ybntem konjenital arterio-vendz fistiillere sekonder olarak gelisen
varikdz sendromlarda varisektomiyle birlikte yapilmaktadir (6). Konjenital arterio-
vendz fistiiller bulunan baz1 vak'alarda shunt’dan gegen kan akimini azaltmak ama-
ciyla yalnizea efferent vende baglanabilmektedir.

Yardime: girisim olarak subkiitan varislerin ¢ikartilmasi, kemik ve eklem de-
formitesine bagh kozmetik bozukluklarin diizeltilmesi sayilabilir.

Cesitli klinikler cerrahi miidahaleye imkan vermeyen vak’alarda radyoterapi,
skleroterapi ve eldstik bandaj uygulamaktadirlar. Radyoterapinin sinir ve epifizai
kartilajlarda deformite yaratarak ekstremitede trofik bozukluklar ve kemik biiyii-
mesini engelledigi, buna karsilik skleroterapiyle beraber uygulanan elastik banda-
jm ise yararlarindan bahsedilmektedir (1,3,4,5,6,9).

OZET
Ekstremitelerin Konjenital Damar Anomalileri (F.P. Weber Syndromu)

Konjenital arterio-vendz malformasyonlar degisik organlarda yerlesmekle be-
raber daha cok ekstremitelerde g6zlenmektedir. Beraberinde gesitli klinik bulgu-!
larinda bulunmas: nedeniyle arteriovendz malformasyonlara degisik isimler veril-
mis, degisik siniflandirmalar yapilmustir, Konunun aydinlatilmasi agisindan bir
vak’a nedeniyle damar anomalilerini incelemeyi ve tedavi sekillerini tartismayt uy-
gun bulduk.
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RESUME

Anomalies Congenitales Des Vaisseaux Des Extremites (Syndrome De F.P. Weber)

Les malformations artérioveineuses congénitales peuvent se localiser dans des
différentsorganes mais pourtant on les constate surtout aux extrémités. En raison
qu'elles se manifestent avec des différents symptomes cliniques, on peut les clas-
sifier de plusieurs fagons,

Pour bien mettre en évidence le sujet, en raison d’un cas nous trouvions utile
&'étudier 1es anomalies des vaisseaux et de commenter les méthodes de traitement
chirurgical.

SUMMARY

Congenital Vascular Anomalies In The Extremities (F.P. Weber Syndrome)

Congenital arterio-venous malformations may be present in any organ, howe-
ver, are mostly seen in the extremities. These malformations present many different
symptoms and accordinely are classified in many ways. We are presenting a case
report with this malformation and reviewing the current trends in its treatment.

LITERATUR

1 - Azzolini, A., Tardito, E. : Proposta di unmetodo operatorio personale per l'excisione
radicale delle lesioni angiodisplasiche del pollice. Minerva Chir-, 23 : 313, 1968, 1970.

2 - Haimovici, H et all. : Angiographic evaluation of artero-venous shunting in peripheral
vascular diseases,, Radiology., 87 : 696, 1966

3 . Haimovici, H., : Vascular Surgery, Principles and Techniques, s ¢ §47-550, Mc Graw-
Hill Book Co. A Blakiston Publ. 1976. _

4 - Malan, E., Puglionisi, A. : Congenilal angiodysplasias of the exiremities 1. J. Card. Surg.
5:2, 87, 1964.

5 . Malan, E., Puglionisi, A. : Congenital angiodysplasias of the extremities 11. J. Card.
Surg, 6 : 4, 1965,

6 - Malan, E., : Vascular Malformations (Angiodysplasias), Carlo-Erba Foundation Publ.
Milan, 1974

7 - Nappi, A,, : The surgical treatment of the Klippel-Trenaunay Syndrome, G, ital, Car-
diol. & (11) : 1177-81, 1978.

8 - Thomas, F.0., Donnell. Ir. : Congenital mixed vascular deformitics of the lower limbs :
The relevance of lymphatic abnormalities to their diagnosis. Ann. Surg, 185 @ 162-168,
1977.

9 - Volimar, J., : Rekonstruktive Chirurgie der Arterien. Georg-Thieme-Verlag. Stiutigart,
1967.



