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Case Report / Olgu Sunusu

Klippel Trenaunay Sendromu ile birlikte goriilen popliteal ven aplazisi: Nadir
Bir Olgunun Doppler US, BT Anjiografi ve MR Anjiografi Bulgulan

Klippel Trenaunay Syndrome associated with popliteal vein aplasia: Doppler
Ultrasonography, CT Angiography and MRI1 Angiography Findings of a Rare

Case
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OZET

Klippel Trenaunay Sendromu kapiller malformasyonlar, yumusak doku
veya kemik hipertrofisi ve superfisiyel varikoz venler ile karakterize nadir
goriilen konjenital anomalidir. 29 yasinda erkek hasta alt ekstremitede agri,
siglik sikayeti ile basvurdu. Fizik muayenede sag alt ekstremitede yaygin
varikéz venler, ekstremitede uzunluk ve kalinlik artigi, ciltte hiperpigmente
alanlar saptandi. Klippel Trenaunay Sendromu tanist konuldu ve derin vendz
sistemi degerlendirmek {izere Doppler US, BT anjiografi, MR anjiografi
tetkikleri yapildi. Popliteal veni aplazik olan hastada semptomatik tedavi
yontemleri tercih edildi. Klippel Trenaunay Sendromu tanili hastalarda BT ya
da MR anjiografi derin vendz sistemi degerlendirmede 6nemlidir. Derin vendz
sistemde aplazi varlig1 cerrahi tedavi i¢in kesin kontraendikasyondur.

Anahtar Kelimeler: Klippel Trenaunay Sendromu; varikoz venler
ABSTRACT

Klippel Trenaunay Syndrome is a rare congenital anomaly characterized
by capillary malformations, soft tissue or bony hypertrophy and superficial
varicose veins. 29-year-old male presented with pain and swelling at lower
limb. Physical examination revealed multipl varicose veins at right lower limb,
gigantisim of right lower limb and cutaneus hiperpigmentation. He was
diagnosed with Klippel Trenaunay Syndrome and Doppler ultrasonography, CT
angiography and MRI angiography was made to evaluate deep venous system.
Symptomatic treatment is preferred because of popliteal venous aplasia. CT
angiography and MRI angiography are required to evaluate deep venous
system in those who is diagnosed with Klippel Trenaunay Syndrome. Aplastic
deep vein is absolute contraindication of for surgical therapy.
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GIRIS

Klippel Trenaunay Sendromu (KTS)
kapiller malformasyon, varikozite, yumusak
doku ve kemik hipertrofileri ile karakterize,
nadir goriilen konjenital anomalidir (1, 2, 3).
Hastaligin derin ven trombozu ve pulmoner
emboli gibi ciddi komplikasyonlart mevcut olup
erken donemde tanimmasi ve tedavi edilmesi
onemlidir. Bu yazida sag alt ekstremitede
gigantizm ve cilt altinda yaygin varikdz venleri
olan, KTS tamis1 konan hastada Doppler
ultrasonografi, BT anjiografi (BTA) ve MR
anjiografi (MRA) bulgulari sunuldu.
Goriintilleme bulgularinin tedavi segeneklerini
belirlemede rolii tartigildi.

OLGU SUNUMU

29 yasinda erkek hasta cocuklugundan
beri devam eden sag alt ekstremitede agri,
varik6z venler, yiliriime bozuklugu sikayeti ile
bagvurdu. Hasta uzun siire ayakta kaldiginda cilt
altindaki venlerin daha da belirginlestigini ve
agrisinin  siddetlendigini, ayak elevasyonu ile
sikayetlerinin azaldigini belirtti.

Fizik muayenede sag uyluk ve bacakta
kalinlik artig1, sag alt ekstremitede uzunluk artisi
mevcuttu. Uyluk ve kruris diizeyinde o6zellikle
lateral kesimde dilate venoz yapilar saptandi.
Batin sag alt kadranda cilt altinda dilate venoz
yapilar izlendi (Resim 1). Sag kruris ve uylukta,
periumblikal lokalizasyonda, batin sag orta ve
alt kadranlarda ciltte kirmizi-pembe renkli
hiperpigmente alanlar gortildii (Resim 2).

Doppler US incelemede sag alt
ekstremitede cilt altinda multipl varikéz venler,
bazi  varik6z venler igerisinde parsiyel
tikanikliga yol acan ekojen kronik trombiis
formasyonlar1 ve milimetrik Kalsifikasyonlar
tespit edildi (Resim 3).

MR ve BT tetkiklerinde sag alt
ekstremitede kas, fasial planlarda ve tibiada
asimetrik genigleme, cilt altinda multipl varikdz
venler, MRA ve BTA tetkiklerinde ise sag
yiizeyel femoral arter orta kesiminde AV fistiil
saptandi (Resim 4). Vendéz fazda sag alt
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ekstremitede lateralde cilt altinda ayak
dorsolateralinden baglayan tortiydz persistan
lateral marjinal ven (Resim 5) ve lateral marjinal
vene katilan ¢ok sayida varikoz venler
goriiliirken popliteal ven izlenmedi (Resim 6).

Ciltte hiperpigmentasyon, ekstremitede
hipertrofi ve varikoziteler triadi temelinde KTS
tanis1  konuldu. Bilgilendirilmis onam formu
alind1.

Resim 1: Hastanin sag alt ekstremitesinde kalinlik artig1 ve yaygin
varikoz venler

Resim 2: Govdenin sag.
hiperpigmente alanlar ve cilt altinda varikoz venler.

>

Resim 3: Doppler tetkikinde varikoz venlerde parsiyel tikanikliga
neden olan trombiis.
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Resim 4: BTA tetkikinde femoral arter orta kesiminde AV sant
(ok).

TARTISMA

Hastaligin ~ klasik  triadi  kapiller
malformasyonlar, yumusak doku ve kemik
hipertrofisine bagli olarak bir ekstremitede
uzunluk ve kalinlik artis1, atipik, siklikla
lateralde lokalize olan superfisiyel varikdz
venlerdir (2). Hastalarin biiyiik cogunlugunda bu
triadin tamamu  bulunur (1). Bu kardinal
bulgulardan bir ya da ikisine sahip olanlar ise
KTS’nin inkomplet formu olarak smiflanir (2,
4). Venoz, kapiller ve kenfatik malformasyonlar
siklikla bir alt ekstremiteyi, daha ¢ok sag alt
ekstremiteyi tutar (3, 5, 6). Karakteristik cilt
lezyonu sarap lekesi seklinde  kapiller
hemanjiomlardir. Bazi hastalarda inkomplet
form ve belirgin olmayan cilt pigmentasyonlari,
az sayida, sadece kozmetik deformiteye neden
olan varikdz venler goriiliirken bazi hastalarda
ileri derecede ekstremite hipertrofisi ile birlikte,
kronik agr1 sendromu, cilt infeksiyonlari,
tromboemboli ve tekrar eden gastrointestinal
kanamalar olabilir (2). Tani klinik olarak konur.
Etyolojisi  bilinmemektedir (7).  Ancak
embriyonik mezodermal degisikliklerin artmig
anjiogenesise neden oldugu ve sonugta yumusak
doku ve kemik hipertrofisine yol agtig1
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belirtilmektedir (8). Parkes Weber Sendromu
KTS ile benzer klinik bulgular gosterir ve fizik
muayene ile iki hastalig1 ayirmak zordur. Parkes
Weber Sendromunun yiiksek kardiak outputlu
kalp yetmezligi, daha belirgin cilt lezyonlar1 gibi
daha ciddi sonuglart mevcuttur. Parkes Weber
Sendromunda yiiksek hizli arteriovendz santlar
goriiliirken Klippel Trenaunay Sendromunda
AV santlarin akim hiz1 daha diisiiktiir (9). Bizim
hastamizda da yiizeyel femoral arter-orta distal
kesiminde izlenen AV santta diisik akim hiz
saptandi. Ayrica kalp yetmezligi, cilt lserleri
gibi Parkes Weber Sendromunu diislindiirecek
diger bulgular yoktu.

-

Resim 5: MRA tetkikinde kruris lateralinde dilate tortiy6z lateral
marjinal ven (ok).

Resim 6: Aksiyel BT kesitinde normal olan sol tarafta popliteal
arter lateralinde popliteal ven izlenirken (ok) sagda arter
komsulugunda popliteal ven izlenmiyor.
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KTS ile birlikte derin venlerde hipoplazi,
aplazi, avalvuli, dublikasyon tanimlanmistir (2,
4). Browse ve arkadaglarinin yaptigi bir
calismada KTS olan hastalarda vendz aplazi ya
da hipoplazi oram1 % 18, Redondo ve ark yaptig1
bir caligmada ise % 22 bulunmustur (10, 11).
Her ne kadar persistan fetal venler nadir goriilse
de, lateral marjinal venin persistanst bu
sendromla birlikte sik goriiliir (4).

Lateral marjinal ven ayak
dorsolateralinden baglayarak kraniyale dogru
tortiyoz seyir gosterir ve drenaj siklikla derin
femoral venin lateral dalina ya da internal iliak
vene olur (2, 4). Lateral marjinal ven KTS tanilt
hastalarin % 68-80’1nda tanimlanmistir ve derin
vendz sistemde aplazi varliginda kollateral dal
olarak islev goriir (12). Valvlerinin olmamasi
vendz reflilye ve sonugta vendz hipertansiyona
neden olurken sonugta varikoziteler ortaya ¢ikar
(4). Bizim hastamizda da kruris ve uyluk
lateralinde seyreden, normalden genis lateral
marjinal ven mevcuttu. Tanimlanan vene drene
olan ¢ok sayida varikdz venler mevcuttu. Bizim
hastamizda da literatiirde de belirtildigi sekilde
lateral marjinal venin derin femoral venin lateral
dalina drene oldugu saptandi.

Direk grafide iki ekstremite arasinda
uzunluk farkli ve kemikte asimetrik hipertrofi
gozlendi (1).

Doppler US’de derin venlerin varligi,
hipoplazisi,  venlerde = tromboz  varligi,
inkompetans, AV sant varligi saptanabilir (1). B
mod US tetkiki ile birlikte yapilan Doppler US
incelemede infeksiyon halinde yumusak doku
planlart degerlendirilebilir. Bizim hastamizda da
AV sant varli§i, varikoziteler, parsiyel
tikanikliga neden olan kronik trombiis alanlar
ve popliteal venin aplazisi Doppler US tetkiki ile
saptandi.

BT ve MR tetkikinde kemik, yag, kas
hipertrofisi varlig1 ortaya konabilir.

BTA ve MRA ile ekstremite boyunca
vendz sistem ayni anda gosterilebilir. Ozellikle
cerrahi ya da perkutan tedavi planlanan
olgularda derin venoz sistem ve kollaterallerin
varligi degerlendirilmelidir. Bizim hastamizda
da lateral marjinal venin varligi, tanimlanan ven
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ile iligkili varikoziteler, popliteal ven aplazisi ve
yiizeyel femoral arter distalinde AV sant varligi
MRA ve BTA tetkiklerinde saptandi. Ayrica
aksiyel kesitlerde tutulan ekstremitede kemik ve
yumusak dokuda hipertrofinin varhigr teyit
edildi.

Hastaligin kiiratif tedavisi
bulunmadigindan tedavi vendz hipertansiyonun
Oonlenmesi ve ekstremite fonksiyonlarmin
korunmasina yoneliktir (2, 3). Tedavide ayak
elevasyonu, varis coraplari kullanilabilir (1).
Cerrahi tedavi % 50 rekiirrens ve ¢ogu hastanin
rekiirren agri, 6dem, ekstremite deformitesi ile
sonuclanmast nedeni ile sadece konservatif
tedaviden fayda gOrmeyen  semptomatik
hastalarda ddsiinilmelidir (1, 3, 13). Kesin
tedavi endikasyonlar1 ise hemoraji, infeksiyon,
akut tromboembolizm, refraktor ilserlerdir (1).
Cerrahi ve perkutan tedavi Oncesi derin vendz
yapilar1 varhigr teyit edilmelidir. Konjenital
vaskiiler malformasyon insidans1 populasyonun
sadece % 1,5’unda goézlenmekte olup bunun
biiylik kism1 venoz anomalilerdir. Bir ¢aligmada
konjenital vaskiiler anomalisi olan hastalarin %
8’inde derin vendz sistemde aplazi ya da
hipoplazi varligi saptanmistir (14). Aplastik
derin vendz sistem varlig1 semptomatik venlerin
cerrahi tedavisi ya da perkutan skleroterapi icin
kesin kontraendikasyon oldugundan dolay1 her
ne kadar nadir de goriilse tedavi Oncesi
aragtirtlmalidir (2, 3, 4). Normal derin vendz
sistem varlifinda ise marjinal venin komplet
rezeksiyonu en etkili yontemdir. Bizim
olgumuzda BTA ve MRA tetkiklerinde popliteal
venin aplazik olmasi tizerine hasta semptomatik
tedavi Onerileriyle takibe alindu.

Bu yazida KTS’nun klasik triadim
tasiyan, tutulan ekstremitede lateral marjinal ven
saptanan hastada Doppler US, BT anjiografi ve
MR anjiografi bulgular1 sunuldu. BTA ya da
MRA tetkiki KTS tanist konan ve cerrahi
planlanan  hastada derin vendz  sistemi
degerlendirmede  Onemlidir. Derin  venoz
sistemde aplazi varligi halinde kollateral vendz
doniis saglayan lateral marjinal ven eksize

edilmemeli, amputasyon diisiintilmeyen,
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semptomlar1 hafif olan hastalarda semptomatik
tedavi secenekleri degerlendirilmelidir.
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