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GIRIS

Ekstremitede varikz venler, yumusak doku ve kemik hi-
pertrofisi ile "portwine” tipi kiitan6z hemanjiom birlikteligi ilk
kez Klippel ve Trenaunay tarafindan 1900 yilinda rapor
edilmistir (1). 1907 yihinda Parkes Weber, Klippel-
Trenaunay'in klasik triadina benzeyen, ancak ek bir 6zellik
olarak arteriovendz fistiillerin bulundugu ikinci bir antite ta-
nimlamistir (2).

Lindenauer (3) 1971'de 25 Klippel-Trenaunay sendromu
vakas! rapor etmigtir. Bir vakada erkek ve kiz kardeste ben-
zer lezyon saptanmistir. Digerlerinde aile hikayesi mevcut
degildir. Triadin tim komponentleri ancak % 64 oraninda
bir aradadir. "Port wine” hemanjiom hipertrofi vakalarin go-
gunlugunda, varikoziteler ise timiinde bulunurlar. Genellik-
le ilk bulgu kiitandz hemanjiomdur, varikoziteler cocuk
ayakta durmaya basladiktan bir stire sonra belirginlesir. Hi-
pertrofi yalnizca birka¢ olguda dogumdan itibaren farkedi-
len bulgudur, genellikle birkag yil sonra ortaya ¢ikar.

OLGU SUNUMU

Sol bacaginda siglik ve yiiriyememe nedeniyle H.U. Tip
Fakiltesi Hastanesi ortopedi poliklinigine ailesi tarafindan
getirilen 3 yasinda erkek gocugun fizik muayenesinde sol
alt ekstremite ileri derecede sis olup diz, ayak bilegi, ayak
ve ayak parmaklari yumusak doku kitlesi iginde ayri olarak
tanimlanamaz sekildeydi. Cilt soluk ve ince idi. Sol alt eks-
tremite 43 cm, sag alt ekstremite 36 cm uzunlukta &l¢ulda.

Ciltte 6dem mevcut degildi. Sol abdomen alt kismindan
ve sol gluteal bélgede posteriorundan baslayarak tim skro-
tum ve sol alt ekstremitede yaygin hemanjiom ile uyumlu
multipl koyu kirmizi-mor makiiler lezyonlar izlendi. Arterio-
vendz fistulanin klinik bulgulari saptanmadi. Direk réntge-
nografik incelemelerde kemik yapilar normal olarak deger-
lendirildi. Ancak sol bacak kemikleri saga gore bir miktar
biyimis ve ayak uzun kemikleri arasindaki mesafenin art-
mis oldugu gordldi.

Yapilan pelvik ve sol alt ekstremite anjiografisinde ciltte
hemanjiomlar, diz dizeyinde yumusak doku icerisinde fle-
bolit ile uyumlu gériiniim saptandi. Sol alt ekstremite kemik-
lerinde ossedz hipertrofi veya kortikal kalinlasma mevcut
degildi. Arteryal yapilarda belirgin hipertrofi veya arteriove-

noz fistillesmeler ve vendz fazda belirgin varikdz ven do-

luglan izlenmedi. Venografi teknik nedenlerle gerceklestiri-
lemedi.

Ekstremitenin uzun ve afonksiyonel olmasi nedeniyle
cerrahi amputasyon planlandi ve operasyon gergeklestirile-
rek labratuarimiza 6210 gr agirhginda, 43 cm uzunlugunda
ve 16 cm c¢apinda sol kalga dezartikiilasyon materyali gén-
derildi (Resim 1).

Genigligi 5-10 cm arasinda degisen deri-deri alti doku-
sundan alinan pargalardan hazirlanan kesitlerde damar ve

* Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali arastir-
ma gorevlisi

**  Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali gretim
tiyesi

Resim 1B: Posterior makroskopik gérviniim,

bag doku proliferasyonu belirgindi. Tim ampute spesmen-
de 3 cm ¢apa dek ulasan ektazik damar yapilar hem gross
hem mikroskobik olarak izlendi. Epidermiste yer yer hiperp-
lazi ve vaskilarizasyon goriildii (Resim 2). Tek sirali endo-
tel ile doseli vaskiler yapilar kan veya homojen eozinofilik
materyal icermekteydi (Resim 3). Derin ve ylzeyel tim bag
dokusunda yaygin olarak izlenen bu yapilarin bir kisminin
duvarlarinda mononiikleer iltihabi hiicre topluluklari dikkati
cekii.

TARTISMA

Ekstansif nevus, progresif kemik ve yumusak doku hi-
pertrofisi ile birlikte giden ekstremitenin angiektatik hipertro-
fisi (Klippel-Trenaunay-Weber sendromu) prevalansi bilin-
meyen nadir bir konjenital anomalidir (4, 5). Vakalarin %
50'den fazlasinda venogramlar popliteal ve ylzeyel femoral
venlerin agenezisini gdstermektedirler (6, 7).

Etyoloji belirsizdir (1, 8, 9, 10), ancak bir ¢ok arastirmaci
herediter olmadigi konusunda birlegsmiglerdir. Bu anjioplazik
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Resim 2 Epidermis, denms ve subkiitan yag dukus:mda dilate vas-
kiiler yapilar, H-E x 30

displazinin embriyonik yasamin bes ile onuncu haftalar
arasinda vaskiler sistemin gelisimsel arrestine bagl oldugu
dustinilmektedir (11).

Iri bir ekstremitede kiitanéz "port wine" hemanjiom, vari-
kéz venler varliginda Klippel-Trenaunay sendromu akla gel-
melidir. El ve ayak parmak anomalileri siklikla eslik edebilir
(12). Klasik triadin ¢ bulgusunun ayni siddet ve derece ol-
masi gerekli degildir. Bir bulgu olduk¢a belirginken digeri
minimal olabilir (13). Lindenauer varikozitelerin gocugun yu-
rimeye basladiktan sonra belirginlestigini kaydetmistir (14).
Bizim olgumuzda varikéz venler mevcut degildir.Bu durum
hastanin heniiz ayakta duramiyor olusundan kaynaklanabi-
lir. Fizik incelemede thrill, bruit, atimh venler, kardiyomegali
ve kalp yetmezligine dikkat edilmeli (15), arteriovendz fistiil
varligi anjiografiler ile degerlendirilmelidir (186).

Cogu hasta igin aktif tedavi gereksizdir. Prognoz arterio-
venoz fistll yoklugunda daha iyidir. Bir cok arastirmaci "ve-
ndz ligasyon ve stripping” islemlerinin faydasiz, hatta zararh
oldugu gérisundedir (2, 7, 14). Nadiren selektif amputasyo-
na sekonder pihtilagsma bozukluklar (Kasabach-Merritt

Resim 3: Ust dermis, H-E x 115.

sendromu) (17, 18) veya malforme, gigantik, islevsiz ekstre-
mite (19) nedeniyle gerekli olmaktadir. Belirleyici olan fonk-
siyonel ve psikolojik agilardan sinirlayiciliktir (6). Bizim ol-
gumuzda islevsiz ve hasta igin yik niteliginde olusu, yiri-
mesini engellemesi nedeniyle amputasyon uygulanmistir.
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