Olgu Sunumu (Case Report)

Yenidoganda Olas1 Klippel-Trenaunay -Weber Sendromu

Possible Klippel-Trenaunay Weber Syndrome in a Newborn
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Ozet

Klippel-Trenaunay Weber Sendromu (KTWS) kutanoz
vaskiiler malformasyonlar, kemik ve yumusak doku hipertrofisi ve va-
risli damarlar ile karakterize konjenital bir sendromdur. KTWSde hem
periferik hem de viseral tutulum goriilebilir ve bu 6nemli bir mor-
bidite ve mortalite kaynag1 olabilir. Pulmoner emboli, tromboflebit,
kanama, staz dermatiti ve kutanéz iilserasyon gibi komplikasyonlarin
6nlenmesinde erken tan1 6nemlidir. Klinigimize olas1i KTWS tanisiile
9 giinliik yenidogan sunuldu. Cocuklukta bu hastaligin erken teshi-
si onemlidir ve vendz yetmezligi 6nlemek i¢in uygun destek tedavisi

Abstract

Klippel-Trenaunay Weber Syndrome (KTWS) is a congen-
ital syndrome characterized by cutaneous vascular malformations,
bone and soft tissue hypertrophy, and varicose veins. Both peripheral
and visceral involvement can be observed in KTWS and this can be a
major source of morbidity and mortality. Early diagnosis is important
in preventing complications such as pulmonary embolism, thrombo-
phlebitis, bleeding, stasis dermatitis and cutaneous ulcerations.Herein
we presented a 9-day newborn with possible KTWS. That it is import-
ant early diagnosis of this disease in childhood and appropriate sup-

baslatilir. portive treatment is started to prevent venous insufficiency.
Anahtar Kelimeler: Yenidogan, erken tani, Klippel-Trenaunay-Weber ~ Key Words: Newborn, early diagnosis, Klippel-Trenaunay-Weber Syn-
Sendromu drome

GIRIS

Klippel-Trenaunay-Weber  sendromu(KTWS)
genellikle dogumda veya erken bebeklik doneminde orta-
ya ¢ikan, kiitan6z hemanjiyoma, dogustan venéz anom-
aliler, kemik ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakter-
ize olan ve genellikle tek ekstremite tutulumuyla giden
hiperplazi sendromlarindan biridir (1-4). Hastaligin
etyolojisi bilinmemektedir (5). KTWS’de hem periferik
hem de visseral tutulum gozlenebilir ve bu 6nemli mor-
bidite ve mortalite kaynagi olabilir. Erken tani, pulmoner
emboli, tromboflebit, kanama, staz dermatiti ve kutanoz
tilserasyonlar gibi komplikasyonlar1 6nlemek agisindan
onemlidir. Genellikle ilk bulgu kutan6z hemanjiomdur.
Varikoziteler ¢ocuk ayakta durmaya bagladiktan bir
stire sonra belirginlesir. Hipertrofi yalnizca birka¢ olgu-
da dogumdan itibaren fark edilen bulgudur, genellikle
birkag yil sonra ortaya ¢ikar. Biz burada nadir goriilen 9
gtinliik olast KTWS’lu bir olgu sunduk.

OLGU SUNUMU

Dokuz giinliik erkek hasta solunum sikintis1 ve
cilt lezyonlar1 nedeniyle dogum sonrasi dis merkezde
yenidogan yogun bakim iinitesinde 5 giin entiibe sekilde,
1 giin maske oksijen ile takip edilmis olup taburcu
edildikten sonra ileri tetkik ve tedavi amagl hastanemize
yonlendirildi. Olgumuz 24 yasinda servikal yetmezlik
nedeniyle takipli annenin 5. gebeliginden 1. yasayan
olarak 40 haftalik, 4100 gr, C/S ile dogmus. Annenin
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Ozge¢misinde servikal yetmezlikten dolayr 4 tane
abortusu vardi. Hastanemize basvuruldugunda yapilan
fizik muayenede genel durumu iyi, vital bulgulari stabil,
viicut agirligi 4100 gr (75-90 p), boyu 56 cm (>97 p), bas
cevresi 36 cm (75-90 p) olan olgunun cilt muayenesinde
sag omuz ekleminde, Onde suprasternal c¢entikten
baslayip distale yayilan, sirtta sag skapuler bolgeyi igine
alan basmakla solan eritemli plak (porto-wine lekesi)
mevcut idi (Resim 1). Kardiyovaskiiler, solunum,
gastrointestinal, genitotliriner ve santral sinir sistemi
muayeneleri normal bulundu. Rutin kan (hemogram
tetkiki, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, PT,
aPTT) ve idrar tetkikleri normaldi Transfontanel, karin
ve yiizeyel ultrasonografilerinde patoloji saptanmadi.
Ekokardiyografi normaldi. Hastamizin takipleri sirasinda
herhangi bir patolojik klinige rastlanmamasi iizerine
yakin poliklinik takipleri 6nerilerek taburcu edildi.

TARTISMA

Klippel-Trenaunay-Weber sendromu genellikle
dogumda veya erken bebeklik doneminde ortaya ¢ikan,
kiitan6z hemanjiyoma, dogustan vendéz anomaliler,
kemik ve yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize olan
ve genellikle tek ekstremite tutulumuyla giden hiperplazi
sendromlarindan biridir (1-4). Hastaligin etyolojisi
bilinmemektedir (4, 5). Sporadik olmakla birlikte
OD kalittim da bildirilmistir. Bir olguda resiprokal
translokasyon (46, XX, t (5;11) (q13,3;p15.1)) saptanmasi
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Dinger ve ark.

Klippel-Trenaunay Sendromu

Resim 1. Kutanéz Hemanjiom

nedeniyle bu sendroma yol agan tek gen defektinin 5q
veya 11p iizerinde olabilecegi diisiiniilmektedir (1-4).
Olgumuzda 6zellikle sag iist ekstremiteyi tutan sag omuz
ekleminde, 6nde suprasternal ¢entikten baslayip distale
yayilan, sirtta sag skapuler bolgeyi icine alan kapiller
hemanjiyom ve mermer goériinimlii deri goriinimi
izleniyordu (Sekil 1). Port-wine lekesi gocuklarin %
0.3-0.6’sinda goriliir (6). Kongenital vaskiiler bir
malformasyon olup tipik olarak trigeminal sinirin
oftalmik ve maksiler bolimlerinde purpurik plaklar
seklinde seyreder. Rengi hasta biiyiidiikge pembeden
mora dogru degisebilir ve yetiskin donemde nodiiler hal
alabilir. Deri alt1 yumusak dokuda beraberinde hipertrofi
gelisebilir. Olgularin % 40’inda yiize ek olarak govde ve
ekstremiteleri de tutabilir. Ayiric1 tanida sturge weber
sendromu diistiniildii. Sturge Weber sendromunda da
goriilen port-wine lekeleri siklikla trigeminal sinirin
1. koluna yerlesir ve ayrica bu sendromda konjenital
glokoma, meninks tutulumu sonucu epilepsiler
goriilebilir. Bizim olgumuzda takiplerimiz sirasinda
hi¢bir norolojik patoloji gelismedi.

Hemihipertrofi genellikle tek ekstremiteyi
tutar. Dogumdan sonra yavas yavas olusmaya baslar.
Asil neden yumusak doku ve yag fazlaligidir. Kemik
dokusunun agir1 gelisimi de hipertrofiye katkida
bulunur. Ayaktan baldira dogru vendz genislemeler
goriiliir. Olgumuzda sag ve sol ekstremite caplar1 6lgiim
farki kaydedilmedi. Ayrica bu sendromda kraniyofasiyal
bolgede: megalensefali, mental retardasyon parmaklarda
polisindaktili goriilebilir. Hiperkoagiilabilite, tromboz
ve pulmoner emboli gibi komplikasyonlar gelisebilir (7-

9). Hastamizda bu bulgular gelismedi taburculukta bu
yonlerden takibi planland: ve bundan dolay1 olast KTWS
olabilecegi disiiniildii.

KTWS tedavisinde cerrahi diizeltme kiigitk
boyuttaki lezyonlarda basarili olmaktadir. Ancak ¢ok
biiyiik malformasyon varliginda operasyondan sonra
rekanalizasyonun olusmasi tekrarlayan agresif tedavileri
gerektirmektedir. Bu nedenle bu olgularda skleroterapi
denemis olup sonuglar1 yiiz giildirticidiir (10). Alt
extremitedeki boy farkliliklar1 spinal deformitenin
onlenmesi igin ortopedik gereglerle desteklenmelidir.
Belirgin alt extremite uzunluklarinin tedavisinde kemik
diizeltme operasyonlar1 uygulanabilir. Destek tedavide
varikositeler i¢cin kompresyon bandajlar1 kullanilabilir
(11).

Sonu¢ olarak, bu sendromun tanisinin erken
donemde konulmasi ve wuygun destek tedavisine
baslanmasinin, vendz vyetersizligin engellenmesinde
onemli rolii vardir. Erken donemde baslanamayan tedavi
sonucu, hastalarin bir miktar onlenebilecek ekstremite
cap ve cevre farklarinin onlenemedigini ve tedavide
ge¢ kalmis bu hasta grubunun alt ekstremite vendz
yetersizliklerine daha erken ve daha komplike bir sekilde
maruz kaldiklar1 goriilmiistiir. Bu olgu sunumunda,
zaten siirli olan tedavi seceneklerinin daha erken ve
sistemli kullaniminin maksimum yarari olabilecegine ve
erken taninin dnemine dikkat cekmeyi amagladik.
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