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intrakraniyal Kanamal Bir Olguda Klippel-Trenaunay Sendromu ve Hemofili B
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Ozet

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS), kutandz vaskdiler
malformasyonlar, kemik ve yumusak doku hipertrofisi ve
varikbz venler ile karakterize ender konjenital bir
sendromdur. KTS’de hem periferik hem de visseral
tutulum gozlenebilir ve bu 6nemli morbidite ve mortalite
kaynagi olabilir. KTS de intrakranial kanamaya oldukga
nadir rastlanir ve altinda genellikle arterioventz
malformasyonlar veya fistiil mevcuttur. Bu olgu KTS'lu bir
hastadaki intrakranial kanamanin sebebinin Hemofili B
olmasi nedeniyle sunulmusur.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay sendromu, Hemofili
B, intrakranial kanama.

Abstract

Klippel-Trenaunay syndrome (KTS), a rare congenital
disorder, is characterized by cutaneous vascular
malformation, soft tissue-bony hypertrophy and varicose
veins. KTS does not only show peripheral involvement, but
also visceral involvement may be observed which is an
important source of morbidity and mortality. Intracranial
hemorrhage in KTS is extremely rare and usually traced to
an underlying arteriovenous malformation or fistula. We
report a case that KTS in a patient presented with
intracranial hemorrhage was bound to hemophilia B.

Keywords: Klippel-Trenaunay syndrome, haemophilia B,
intracranial haemorrhage.

Giris

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS), genellikle
dogumda veya erken bebeklik déneminde
ortaya ¢ikan; kutandzhemanjiom,
konjenitalven6zanomaliler, iskelet ve yumusak
dokuda hipertrofi ile karakterize ve genellikle
tek ekstremite tutulumuyla giden hiperplazi
sendromlarindan biridir (1). KTS, tani konma
asamasinda ve hastaligin takibi sirasinda birgok
klinik yaklasimi icine alan multidisipliner bir
calisma gerektirmektedir. KTS de
serebralsemptomlar rapor edilmesine ragmen
olduk¢a nadir gorilmektedir. Tanimlanan
serebral olaylar infarktiis veya hemorajiden biri
ile gerceklesmektedir. intraserebral kanama
nedenleri icinde en sik  rastlananlar
vendzmalformasyonlar, kavernomlar ve
anevrizmalardir (2).Bu vaka KTS ninnadir
gorilen bir komplikasyonuolan intrakranial
kanamanin sebebinin Hemofili B’ ye bagl
olmasi nedeniyle tartisiimistir.

Olgu Sunumu
Klippel-Trenaunay Sendromu tanili 3 yasinda

erkek hasta acil servise konvilsiyon gegirmesi
ve biling bulanikhigi olmasi Gizerine getirildi.

Bir hafta 6ncesinde diiserek basini yere carptigi
ama buna kusma, biling kaybi gibi bir bulgunun
eslik etmedigi belirtildi. Ozgecmisinde KTS
tanisi  olan hastanin  vicudunun gesitli
bolgelerinde sik tekrarlayan ekimozlari olmasi
nedeniyle kan tahlillerinin yapildigi, faktér 9
dizeyinde dusuklik (%4,5), koagulasyon
parametrelerinde bozukluk tespit edilip bir
cocuk hematologuna yonlendirildigi ama heniiz
gidemedigi 6grenildi. Soy gecmisinde akrabalik
yok, dedesinde, amcasinda ve kuzeninde
hemofili B tanisi mevcuttu. Acil midahalenin
ardindan vyapilan fizik muayenesinde vital
bulgularinda ates: 39 C, kalp tepe atimi: 79/dk,
solunum: 25/dk, ta: 136/88 mm/Hg idi. KTS ye
uyumlu olarak hastanin sol taraf alt ve (st
ekstremitesinde hemihiperplazisi ve
hemanjiomlari mevcuttu. Anizokorisi yoktu,
bilateral 1sik refleksi aliniyordu. Glaskow koma
skoru (GKS) 8 idi. Diger sistemik
muayenelerinde 6zellik yoktu. Laboratuvarinda
WBC: 14.500, HGB: 9.3, HCT: 29.1, PLT:
301.000, CRP:1,63 idi. Biyokimyasal
parametreleri normal, aPTT: 56,4 (23-35), PT:
13.7 (10-14) olarak tespit edildi. KTS'nda
hiperkoagulabilite, tromboza egilim olmasi
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veya intrakranial kanama gibi komplikasyonlari
ekarte etmek icinkranialgériintileme yapildi.
Cekilen beyin BT de tim ventrikillerde
hidrosefalik dilatasyon, sol lateral ventrikiilde
belirgin  olmak Uzere tim ventrikillerde
hemoraji ve sagda minimal sift, sulkuslar ve
fisstirler silikti. Subaraknoid kanama olarak
degerlendirildi (Resim 1 ve 2).Acil
ekstraventrikiler drenaj (EVD) ile katater
takilmasi ve kafa ici basincin azaltilmasi
planlandi, fakat koagulasyon parametreleri
bozuk olmasi nedeniyle taze donmus plazma
(TDP) sonrasi takildi. Antiédem tedavi baslandi.
Hastanin takiplerinde GKS’ si 3’ e geriledi,
saturasyonu dustl, entibe edilip mekanik
ventilatore baglandi. Tekrarlayan kereler TDP
ve temininden sonra Faktér 9 konsantresi
verildi. Fakat durumunda dizelme olmayan
hasta kaybedildi.

Tartisma

KTS; konjenital veya erken ¢ocukluk doneminde
gelisen, klasik  triadi olan kiitan6z
hemanjiomlar, vendz varikoziteler, ossedz ve
yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize olan,
etyolojisi bilinmeyen nadir bir konjenital
vaskiler bozukluktur (1-4). Vaskdler
malformasyonlar (kapiller, vendz veya lenfatik)
viicudun herhangi bir bolgesinde gozlenmekle
beraber siklikla alt ekstremite, kalga ve
abdomende belirgindir, daha seyrek olarak bas
ve boyun bolgeleri de etkilenebilmektedir.
Vaskiiler malformasyonlarin dagihmi
cogunlukla unilateraldir. Klinik asemptomatik
durumdan derin ventrombozu, pulmoner
emboli ve tekrarlayan kanamalar gibi hayati
tehdit eden komplikasyonalara kadar degisir
(2,5). Gorilebilecek komplikasyonlar
Ulserasyonlar, sellilit, tromboflebit, tromboz
ve trombositopeni, mikroanjiyopatik hemolitik
anemi ve emboli, dissemine intravaskuler
koagulasyon, = makrosefali ve nadirende
norolojik sorunlardir (3,6).Hiperkoagulabiliteye
egilim olan KTS de yogun vendz malformasyon
ile hiperkoagulabilite arasindaki iliski agik
olarak  tanimlanmistir.  Malformasyonlarin
ciddiyeti ile koagulopati koreledir (6,7).Hayati

tehdit eden kanamalar gastrointestinal,
genitoliriner ve santral sinir siteminden
kaynaklanabilir ~ (8). KTS de serebral

semptomlar rapor edilmesine ragmen oldukca

nadir goriilmektedir. KTS de tanimlanan
serebral olaylar infarktiis veya hemorajiden biri
ile gerceklesmektedir. intraserebral kanama
nedenleri icinde en sik rastlananlar venoz
malformasyonlar, kavernomlar ve
anevrizmalardir (2).

Resim 1 ve 2. Tim ventrikillerde hidrosefalik
dilatasyon, sol lateralventrikiilde belirgin olmak
izere tim ventrikiillerde hemoraji ve sagda minimal
sift, sulkuslar ve fissurler silik.

Hemofili, kanin pihtilasmasinda plazma fazinda
yer alan faktor 8 ve 9 eksikligi, yoklugu ve islev
bozuklugu sonucunda gelisen nadir bir kalitsal
kanama bozuklugudur. Faktor 8 eksikligi
hemofili A (klasik hemofili), faktor 9 eksikligi
hemofili B (Christmas hastalig)) olarak
adlandirilir. X’ e bagh olarak gegis, %70 ailevi
ozellik gosterir. Agir hemofilide faktér dizeyi
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<%1, orta hemofilide %1-5, agir hemofilide %5-
30 arasindadir. Klinikte en sik hemartroz,
hematom, miikbz membranlardan kanama ve
santral sinir sitemine kanama olmasi ile
karsimiza gelirler. En ciddi komplikasyonu
intrakranial kanamadir ve en dnemli mortalite
nedenidir. Hemofilisi olan cocuklarda
intrakranial kanama sikligi  <%5 olarak
bildirilmektedir (9).

Olgumuzda tekrarlayan ekimozlarinin ve aile
hikayesi olmasi, laboratuvarinda faktor 9
diizeyinde distuklik ve aPTT de uzama nedeni
ile intrakranial kanamasinin hemofili B’ ye bagh
olaabilecegi dlsunildii. Norovaskiler ileri
incelemeye gereksinim duyulmadi. KTS’ de eger

hematolojik bir problemi yoksa, biling
degisikliginde  hayati  tehlike  durumunu
Onlemek icin altta yatan vaskiiler

malformasyonlar olabilecegi icin acil serebral
anjiyografi gibi ileri norovaskiler inceleme
yapilmalidir.

Hemofili hastalarinda; intrakranial kanamalar
spontan, travmatik, serebrovaskiiler olaylar,
hipertansiyon veya enfeksiyona sekonder
olabilir. Travma 0Oykisl olsun olmasin santral
sinir sistemine kanama stphesi varliginda acil
faktor replasmani yapilmalidir. TDP glinlimuz
kosullarinda Onerilmez. Ancak faktor
konsantresi yoksa ya da henliz tani
konulamayan hastalarin acil tedavi gereksinimi
oldugunda verilebilir (9). Hastamizda da faktor
konsantresi temin edilemedigi icin TDP oncelikli
olarak verildi. intrakranial basincin azaltilmasi
icin EVD ile katater takildi. EVD uygulamalari
yiksek intrakranial basincin  monitorize
edilmesinde ve tedavisinde altin standart
olarak kabul edilmektedir. Gegici bir sistem
olup, BOS’ un ventrikiillerden eksternal kapal
bir sisteme drene olmasina izin verir. Hastanin
antikoagulan tedavi almasi veya bilinen
koagulasyon probleminin olmasi, sa¢h deride
enfeksiyon ve beyin apsesi olmasi gibi
durumlarda uygulanmasi kontrendikedir (10).
Hastamizda da ancak TDP sonrasinda EVD igin
katater takild.

KTS nadir goruldigl  icin  klinisyenler
intrakranial kanama, hiperkoagulabilite,
tromboz ve pulmoner emboli gibi potansiyel
komplikasyonlari akla gelmeyebilir. Hastalar

gecikmis tanidan dolayl hayati tehdit eden
potansiyel tromboembolik veya kanama gibi
olaylarla kotilesebilirler. Bu ylzden hastaligin
bu komplikasyonlari akla getirilip erken tani igin
gorintilemeye basvurulmahdir.

Sonug olarak KTS de biling bulanikhgi, veya
konviilsiyonla basvuru sirasinda sadece venotz
malformasyona bagli kanama veya
tromboemboli gibi nedenler distnilmemeli,
hayati tehdit eden altta herhangi bir
hematolojik patoloji de olabilecegi de akla
getirilmelidir.
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