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Oz

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS); genellikle dogumda veya erken bebeklik doneminde ortaya ¢ikan kiitanéz hemanjiyom, dogustan vendz
anomaliler, kemik ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakterizedir. Cogunlukla periferik bulgularla tan1 alan KTS nadirde olsa gastrointestinal sistemi
(GIS) ieren vaskiiler malformasyonlar ile birlikte de karsimiza ¢ikabilir. Bu yazida rektal kanama ve anemi sikayeti ile bagvuran, herhangi bir periferik
bulgusu olmadan distal kolon, rektum, mesane ve dalak tutulumuyla karsimiza ¢ikan 45 yasinda erkek hasta sunulmustur. Anemi tedavisi ve
transfiizyona yanit alinamayan hastada kiiratif tedavi olarak rektosigmoid rezeksiyon (low-anterior rezeksiyon) ve kolorektal anastomoz ameliyati
uygulandi.
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Abstract

Klippel-Trenaunay Syndrome (KTS); It is characterized by cutaneous hemangioma, congenital venous anomalies, bone and soft tissue hypertrophy
usually occurring at birth or in early infancy. KTS, which is mostly diagnosed with peripheral findings, can rarely be encountered with vascular
malformations involving the gastrointestinal system (GIS). We herein report a 45-year-old male patient who admitted with rectal bleeding and anemia
and presented with distal colon, rectum, bladder and spleen involvement without any peripheral findings. Rectosigmoid resection (low-anterior
resection) and colorectal anastomosis surgery were performed as curative treatment in the patient who did not respond to anemia treatment and
transfusion.
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Giris

Klippel Trenaunay Sendromu (KTS); varikoz venler, porto sarabi lekesi olarak adlandirilan kutanoz
kapiller malformasyon ve yumusak doku yada kemik hipertrofisi triad1 (asimetrik ekstremite hipertrofisi,
lokalize kapiller hemanjiomlar ve konjenital alt ekstremite varisleri) ile tanimlarur (1). KTS tanili hastalarin
%63’tinde bu triad goriiliirken %37’sinde bu ii¢ bulgudan yalnizca iki tanesi bulunmaktadir. Yani hastalar
bu klasik triadin yalnizca iki bulgusu ile de KTS tanisi alabilir (2). Tanis: bahsettiginiz tizere klinik olarak
konmaktadir ve oldukc¢a zordur, nadirde olsa hemanjiomatéz lezyonlar abdominal organlarda
goriilmektedir ancak literatiirde triadin pargalar ile ya da D-dimer yiikseligi ve AGGF1 gen mutasyonu
ile veriler desteklenmistir. Hastalar karsimiza bu klasik triad disinda pulmoner emboli, derin ven
trombozu ve gastrointestinal kanama gibi hayat: tehdit edici bulgularla da gelebilir (1). Erken tan1 hayat:
tehdit edici bu komplikasyonlar: 6nlemek agisindan 6nemlidir.

Bu yazida KTS tanist olmayan rektal kanama sikayeti ile bagvuran 45 yasinda erkek hasta sunulmustur.

Olgu

45 yasinda erkek hasta yaklasik 2 yildir olan makattan kanama, kabizlik ve anemi sikayetiyle genel cerrahi
klinigine basvurdu. Hasta kabizlik ile beraber kanama sikayetinin arttigini belirtti. Hematiiri sikayeti
olmadi. Hasta klinigimize bagvurusu 6ncesinde anemi tedavisi almis, gerekli oldugunda kan transfiizyonu
yapilmis. Hatta bir donem tilseratif kolit tanisi ile takip edilmis. Hastanin bilinen kronik hastalig
bulunmamaktadir. Bagvurdugu zamanki vital bulgular stabil olmakla beraber fizik muayenesinde belirgin
bir anormallik goriilmedi ve rektal tusede patoloji saptanmadi.

Cekilen abdomen bilgisayarli tomografisinde rektumda yaklasik 7cm’lik segmentte 2cm’ye varan, diffiiz
kitlesel duvar kalinlagsmas: izlendi. Dalak orta polde yaklasik 1 cm boyutunda kist ya da hemanjiyom
ayrimi net yapilamayan hipodens goriiniim izlendi. Hastaya alt GIS kanama nedeniyle kolonoskopi
yapildi. Hastanin yapilan kolonoskopisinde anal mukozadan baslayip rektum ve sigmoid kolon boyunca
dilatetortiiyoz venler gorildii.

Hastaya yapilan tarusal laparotomide dalakta, rektosigmoid bélgede ve mesane fundusundan baslayip
mesanenin arka duvari boyunca uzanan hemanjiyomlar izlendi (Sekil 1-A, 1-B). Hastaya rektosigmoid
rezeksiyon (anterior rezeksiyon) ve koloanal anastomoz ameliyat: uygulandi. Kolon rezeksiyonu sonrasi
intraoperatif mesane arkasindaki hemanjiyomlar kayboldu. Asemptomatik olmas: nedeniyle splenektomi
yapilmadi. Patolojiye gonderilen parga kavernézhemanjiyom seklinde degerlendirildi.

Taburculuk sonras: hastanin hematokezya sikayeti tekrarlamadi.

Tartisma

KTS; genellikle neonatal donemde ortaya ¢ikan kutandz hemanjiyom, dogustan vendz anomaliler, kemik
ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize olan ve genellikle tek ekstremite tutulumuyla giden
hiperplazi sendromlarindan biridir (3).

KTS etyolojisi tam olarak bilinmeyen nadir bir konjenital vaskiiler bir bozukluktur. Cogunlukla sporadik
olarak goriilmesine ragmen, otozomal dominant olarak kalitildig1 ve gen defektinden kaynaklandig:
bildirilmistir. Cinsiyet farki yoktur (4). Cilt bulgular1 nedeniyle ¢ogunlukla ¢ocukluk ¢aginda tan1 almakta
olan bu hastalik bizim vakamizda 40 yasinda tani almistir.

Genelde yasami tehdit etmeyen bu sendromda periferik bulgularin yani sira visseral tutulumun
gozlenmesi morbidite ve mortalite artisina neden olabilir. KTS dekivisseral vaskiiler malformasyonlar
gastrointestinal sistem, karaciger, dalak, mesane, bobrek, akciger ve kalp gibi organlarda tanimlanmagtir.
GIS tutulumu kendini genellikle rektal kanama ile belli eder. Bu kanama asemptomatik gizli kanamadan
masif, hayat: tehdit edici kanamaya kadar degisebilir. GIS'teki en yaygin kanama bolgeleri distal kolon ve
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rektumdur (5). Bizim vakamiz hematokezya ve anemi sikayeti ile bagvurdu; inen kolon distali, sigmoid
kolon, rektum, mesane ve dalakta hemanjiyomlar1 mevcuttu. Daha 6ncesinde bilinen herhangi bir hastalik
tanist almamusti.

Bilgisayarli tomografi (BT); visseral vaskiiler malformasyonlar1 degerlendirmek icin basit ve invaziv
olmayan bir tani yontemidir ancak kesin tan1 koydurmada yeterli degildir (5). BT; bizim vakamizda
dalaktaki hemanjiyomu gostermis olup, kalin barsaktaki lezyonlarin ayrimini net olarak yapamamuis,
mesanedeki hemanjiyomu gosterememistir.

GIS kanamasmn kesin lokalizasyonu ve yoOnetimi icin gastrointestinal kanalin endoskopik olarak
incelenmesi gerekir. Ancak endoskopik inceleme sirasinda bu nadir taninin farkinda olunmadan vaskiiler
malformasyonlardan biyopsi alinmasi 6liimciil kanama ile sonuglanabilir. Bu nedenle girisimsel muayene
ve tedavi en ideal yontemdir. Anjiografi vaskiiler malformasyonlarda altin standart tani yontemidir.
Ayrica baz1 durumlarda terpatik miidahale olasilig1 vardir; hemostaz, damar igine vazopressin infiizyonu
veya anjiografik kateter yardimiyla embolizasyon saglanabilir. Ek olarak; endoskopik inceleme de oldugu
gibi barsak temizligine ihtiya¢ duyulmamaktadir (5). Tiim bu avantajlarinin yaninda smrli sayida
merkezde anjiografinin yapilmas: dezavantajini olusturmaktadar.

Hemanjiyom dalagin en yaygin iyi huylu primer tiimoriidiir. Splenikhemanjiyomlar KTS'nin bir pargasi
olabilir. Bir hemanjiyomun seyrini tahmin etmek zordur. Biiyiik hemanjiyomlar (>4cm) daha kiigiik
olanlara gore spontan ya da kiigiik travmalara baglh olarak riiptiire olma olasilig1 daha yiiksektir. Yetiskin
hastalarda yapilan son incelemelerde kiigiik hemanjiyomlu asemptomatik hastalarin gozlemle konservatif
olarak tedavi edildigi bildirilmistir (2). Bizim hastamizda dalaktaki hemanjiyomunun 1 cm ¢apinda olmasi
nedeniyle takip edilmistir, splenektomi yapilmamustir.

KTS tanili GIS kanama sikayeti olan hastalarin tedavisinde demir replasmani, kan transfiizyonu gibi
konservatif yontemler denenebilir. Endoskopik ya da anjiografik olarak miidahaleler yapilabilir. Ancak
klinik olarak anlamli kanamasi olan KTS hastalarinda ilgili barsak segmentinin rezeksiyonu gerekebilir.
Mevcut vakamizda hastaya rektosigmoid rezeksiyon(anterior rezeksiyon) ve koloanal anastomoz
ameliyat1 uygulandi.

Sonug olarak; KTS ¢ok nadir goriilen bir durumdur. HematokezyaKTS ningastrointestinal tutulumunun
tek ve en ciddi bulgusu olabilir. Goriintiilemelerde vaskiiler malformasyonlar1 olan ve hematokezya
sikayeti ile gelen hastalarda KTS tanisi akla gelmelidir. KTS lezyonlarinin ilerleyici karakterde olmasi ve
genis alanlara yayilim gostermesi endoskopik ve anjiografik tedavilerin hastaligin yonetiminde sinurli rol
almasina neden olur. Kontrol altina alinamayan hematokezya sikayeti olan hastalarda tutulum olan barsak
segmentinin rezeksiyonu siklikla gerekebilir.
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Sekil 1. Intraoperatif sigmoid kolon ve rektumu tutan yaygin hemanjiyomlar (oklar) gosterilmektedir.

Bilgilendirilmis Onam: Bireyden yazili ve sozlii onam alinmistir.

Cikar Catismasi: Yazarlar gikar ¢atismasi beyan etmemislerdir.
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Finansal Destek: Yazarlar finansal destek beyan etmemislerdir.
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