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Ven Hastaliklar
Venous Diseases

Skolyoz ve Spinal K6k Bas1 Bulgularinin
Eslik Ettigi Klippel Trenaunay Sendromlu
Bir Olgu

A Case with Klippel Trenaunay Syndrome
Accompanying Scoliosis and
Nerve Root Compression Findings

OZET Klippel Trenaunay Sendromu (KTS) ekstremitelerde anormal biiyiime ile iliskili konjenital
damarsal bir malformasyondur. Ek iskelet anomalisi ve kék basi bulgularinin eslik ettigi bir KTS ol-
gusunu literatiir egliginde sunmay1 amagladik. KTS tanisi ile takipte olan 31 yasindaki erkek hasta
sol kolda uyusma, bel agris1 ve her iki bacaga yayilan uyusma ve agr sikayetleri ile Néroloji polik-
linigine bagvurdu. Muayenesinde; sol alt ekstremitede sarap lekesi lezyonlari, varikéz venler ve
saga gore cevre ve uzunluk farki saptandi. Dorsal bolgede agiklig: sola bakan skolyoz goriiniimii
mevcuttu. Norolojik muayenesinde solda biseps ve triseps refleksleri hipoaktif, sol C7 dermato-
munda hipoestezi ve bilateral Lasek testi pozitif bulundu. Servikal ve lomber MR incelenmesinde
disk protriizyonlar1 gozlendi. KTS de visseral organ tutulumu, kas iskelet sistemine ait deformite gi-
bi ek patolojilerin yani sira skolyoz ve sinir kok basilar: da olabilecegi akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Klippel Trenaunay Sendromu; skolyoz; intervertebral disk hastaligi

ABSTRACT Klippel Trenaunay syndrome (KTS) is a congenital vascular malformation associated
with abnormal growth in the extremities. A case with KTS accompanying skeletal anomaly and
nerve root compression symptoms is presented along with a review of the literature. A 31-year-old
male patient, who was being followed for KTS, presented to the neurology outpatient clinic com-
plaining of numbness at the left arm, low back pain, and numbness and pain spreading down both
legs. Physical examination revealed port wine stain lesions, varicose veins, and an increased circum-
ference and length at the left lower extremity. The patient had thoracic scoliosis with apex to the
right. Neurological examination showed hypoactive biceps and triceps tendon reflexes at the left si-
de, hypoesthesia at the left C7 dermatome, and positive Lasegue’s sign bilaterally. Cervical and lum-
bar MRI showed multiple disc protrusions. It should be kept in mind that accompanying
pathological conditions in KTS may include scoliosis and nerve root compression as well as visce-
ral involvement and musculoskeletal deformities.

Key Words: Klippel Trenaunay Syndrome; scoliosis; intervertebral disc disease
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lippel Trenaunay Sendromu (KTS), ekstremitede kutanoz vaskiiler
malformasyonlar, kemik ve yumusak doku hipertrofisi, varikoz ven
veya varik6z malformasyonlarin eslik ettigi kompleks konjenital bir
anomalidir.® Hastalik ilk kez 1900 yilinda tanimlanmigtir.*¢ Etkilenen do-
kunun tipi ve etkilenim derecesine gore klinik semptomlar olusmakta-
dir."® Biz bu makalede KTS’li bir hastada ek iskelet anomalisi ve kok basi
bulgularinin eslik ettigi bir olguyu literatiir esliinde sunmay1 amagla-

dik.
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IOLGU SUNUMU

31 yasinda KTS tanisi ile takipte olan bir erkek has-
ta sol iist ekstremitede yaklagik 1 yildir uyugma his-
si, bel agris1 ve her iki bacaga yayilan uyusma ve
agr sikayetleri ile noéroloji poliklinigine bagvurdu.
Ozgegmis ve soygegmisinde bagka 6zellik bulun-
mayan olgunun fizik muayesinde; sol alt ekstremi-
tede yaygin olup sol abdominal ve dorsal bolgelere
yayilim gosteren sarap lekesi lezyonlar:i saptandi.
Sol ayak sirtinda basta olmak iizere sol alt ekstre-
mitede varik6z venler mevcuttu (Resim 1). Sol alt
ekstremite hipertrofisi olan hastada; sol alt ekstre-
mitede saga gore uyluk seviyesinde 3 cm, kalf sevi-
yesinde 2,5 cm, malleol seviyesinde 1,5 cm gevre
farki artis1 6l¢tildii. Sol alt ekstremitede saga gore
2,9 cm uzunluk fark: saptandi. Dorsal bolgede
aciklig1 sola bakan skolyoz goriiniimii mevcuttu.
Norolojik muayenesinde solda biseps ve triseps
refleksleri hipoaktif, sol C7 dermatomunda hipoes-
tezi ve dizestezi, ve her iki bacak i¢in lasek testi 45
derece pozitif bulundu.

Dogum sirasinda sol bacak, karin ve sirtin sol
bolgelerinde yaygin sarap lekesi lezyonlar mevcut-
mus. Sol alt ekstremite hipertrofisi ve uzunluk far-
ki olan hastanin hipertrofisi 7 yasinda fark edilmis,
yaklasik 18 yagina kadar giderek artmaya devam et-
mis.

Hastanin fizik muayenesine ek olarak ekstre-
mite uzunluk grafileri (ortorontgenogram), arterio-
venoz doppler ultrasonografi ve manyetik rezonans
goriintiileme tetkikleri yapilarak incelendi.

Sol alt ekstremite ven6z doppler ultrasonogra-
fi tetkikinde sol alt ekstremite yiizeyel venoz sis-
temde grade 2 vendz yetmezlik saptandi, derin
venoz sistemde yetmezlik saptanmadi. Hastaya sol
alt ekstremite, servikal, torakal ve lomber manye-
tik rezonans (MR) goriintiileme tetkikleri ve abdo-
minal ultrasonografi tetkiki yapildi.

Spinal servikal MR incelenmesinde C 6-7 in-
tervertebral disk seviyesinde foraminal stenoza ne-
den olan sol parasternal foraminal protriizyon
(Resim 2), lomber spinal manyetik rezonans goriin-
tiillemede L4 ve L5 verterbral korpuslarda heman-
jiom, L3-L4 seviyesinde diskte hafif bulging, L5-S1
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RESIM 3: Sagital Lomber spinal MR'da L3-4 disk seviyesinde bulging, L5-S1
disk seviyesinde protriizyon.
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RESIM 4: Vertebral X-Ray grafide acikligi sola bakan skolyoz.

intervertabral diskinde anniiler riiptiir ve santral
protriizyon tespit edildi (Resim 3). Hastanin ver-
tebral X-Ray grafisinde orta seviyede yaklasik 26
derece olciilen ag1 ve kurvasi sola bakan skolyoz
saptand1 (Resim 4). Abdominal ultrasonografisi
normal sinirlarda bulundu, i organlarda hemanji-
yoma rastlanmadi.

I TARTISMA

Klippel Trenaunay Sendromu, nadir goriilen, kon-
jenital bir anjiodisplazidir.'® Hastalik ilk defa 1900
yilinda Klippel ve Trenaunay tarafindan vaskiiler
neviis, varikoz ven, kemik ve yumusak doku hiper-
trofisinin oldugu klinik triad olarak tanimlanmis-
tir.'*4¢ Dogumdan itibaren gelisen bir anomalidir ve
1/20 000-40 000 oraninda goriiliir.>® KTS'li hastala-
r1in %98’inde kapiller ven6z malformasyon mevcut-
tur. Venoz anormallikler ve hipertrofi ise %60-70
oraninda goriiliir.*® Triadin tiim komponentleri, va-
kalarin yaklagik %63’ tinde bulunmaktadir.>* KTS ta-
nist klinik olarak konur.>*¢ KTS oOnerilen tam
kriterlerine gére 2 major 6zellik icermektedir (Grup
a’dan en az bir 6zellik, ancak mutlaka al veya a2’yi
icermeli, ve Grup b’den en az bir 6zellik).®

a. Konjenital vaskiiler malformasyonlar
1) Sarap lekesi lezyonlar
2) Venlerin hipoplazi veya aplezisi, fetal

venlerin varligi, varikozitler, hipertrofi,
tortuozite ve valvuler malformasyonlar
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3) Arteriovendz malformasyonlar

4) Lenfatik malformasyonlar

b. Agin biiylime
1) Kemigin uzunlugu veya ¢evresinde artan
biiytime
2) Yumusak dokunun uzunlugu veya
cevresinde artan biiylime

Herediter 6zelligi bulunmaz ve cinsiyet orani
esittir ancak bazi aragtirmacilarin 18. kromozom-
da “de novo supernumerary ring” anomalisi ve
anjiyogenetik faktor VG5Q’da RASAI1 mutasyo-
nunu KTS’li hastalarda tespit edildigi ¢caligmalar
bulunmaktadir.’® Bizim vakamizda herediter bir
ozellik yoktu ve yumusak doku hipertrofisi, sarap
lekesi ve varikéz ven bulgularinin hepsi bulun-
maktaydi.

Genellikle KTS bir ekstremiteyi, cogunlukla da
alt ekstremiteyi etkiler. Ipsilateral iist ve alt ekstre-
mite tutulum oranm %10-15 arasindadir."® Yalniz
iist ekstremiteyi tutabildigi gibi capraz iki ekstre-
mite tutulumu da goriilebilir.’ Lenfatik tutulum ise
%11 oraninda goriiliir KTS’ de muskiiler tutulum
beklenmez veya ¢ok az goriilebilir. Kanamaya se-
bep olan visseral organ tutulumu da goriilebilecegi
gibi iskelet sistemine ait ek patolojiler de goriilebi-
lir. MR goriintiilemede eslik eden yumusak doku,
kemik ve lenfatik sistem tutulumu hakkinda bilgi
edinilebilir."¢1° Bizim olgumuzda tek ekstremite
tutulumu mevcuttu. Abdominal ultrasonografi ve
MR goriintiileme ile visseral organ tutulumu ve sol
alt ekstremitede lenfatik tutulum saptanmadi. An-
cak L4 ve L5 verterbral korpuslarda hemanjiom
saptandi. KTS’li hastalardaki vaskiiler malformas-
yon kutan6éz hemanjiyomdur ve sarap lekesi
(port-wine) tarzindadir.'® Bizim olgumuzda sol alt
ekstremiteden lomber bolge sol abdominal ve dor-
sal bolgelere uzanim gosteren yaygin sarap lekesi
lezyonlar1 mevcuttu. KTS de venoz sistem anoma-
lileri goriilebilir. Tutulum gosteren ekstremitedeki
venin fibr6z bantlarla eksternal kompresyonu, age-
nezisi, hipoplazisi, atrezisi ile persistan embriyonik
ven varlig: ile kargimiza ¢ikabilir.* Yiizeyel ve-
noz sistem anormalligi ise varikéz venler olarak
karsimiza cikar ve varikoz venler genellikle addle-
san ¢agindan sonra olugur."?° Bizim olgumuzda alt
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ekstremite distalinde varikoz venler mevcuttu ve
hastaya yaptirilan sol alt ekstremite vendz dopler
ultrasonografide yiizeyel venoz sistemde grade 2
yetmezlik saptandi, derin vendz sistemde patoloji
saptanmad.

Klippel Trenaunay Sendromu gelisiminde de-
gisik teoriler mevcuttur. Birincisi vendz hipertan-
siyon, anormal venoz yolaklar ve doku hipertrofisi
ile sonuglanan vendz sistemin primer obstriiksiyo-
nudur. Ikincisi, KTS'de %56 oraninda gériilen in-
trauterin hayatta ilk trimesterde regrese olmasi
gereken lateral embriyonik venin regrese olmama-
s1 sonucu meydana gelen doku hipertrofisidir.5’
Ugiinciisii ise genetik olarak kontrol edilen anjiyo-
genezis ve vaskiilogenezis dengesinin bozulmasi-
dir.? Bu hastalarda etkilenen ekstremitede neviis
varligina bagh olarak kan akimi artmigstir ve diger
ekstremiteden daha kalindir.®”

Klippel Trenaunay Sendromunda en sik gorii-
len semptom agridir. Agriy1 olusturan sebepler kro-
nik venoz yetmezlik, seliilit, yiizeyel tromboflebit,
derin ven trombozu, vaskiiler malformasyon kal-
sifikasyonu, intraossedz vaskiiler malformasyon,
artrit ve norolojik kokenli olabilir.>¢ Bizim olgu-
muzda bel ve her iki alt ekstremitede yaklasik 1
yildir agr sikayeti mevcut olup hastanin MR ve
X-Ray goriintiilerinde L4 ve L5 vertebral korpus-
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larda hemanjiom, L3-L4 seviyesinde diskte hafif
bulging, L5-S1 intervertebral diskinde anntiler
riptiir ve santral protriizyon tesbit edildi. C6-C7
intervertebral disk seviyesinde foraminal stenoza
neden olan sol parasternal foraminal protriizyon
ve kurvasi sola bakan skolyoz mevcut olmasindan
dolay1 mevcut agr1 sikayeti alt ekstremite vendz
sistem malformasyonuna bagli komplikasyonlar
ile olmayip eslik eden ek iskelet sistemi anomali-
sine baglh oldugunu diisiinmekteyiz. Vakamizda
alt ekstremiteler arasinda yaklasik 3cm uzunluk
ve ¢ap farkinin sonucunda skolyoz gelistirdigi ve
bunun zeminde servikal ve lomber bolgede kok
basisina yol agan disk protriizyonlar: yol agtig1
diistincesindeyiz. Hastamiza semptomlarinin ge-
rileyebilecegi diisiinerek kisa olan ekstremitesine
yonelik uzatma ameliyat: 6nerdik ancak operas-
yonu kabul etmedi, fizik tedavi programina alin-

d1.

Sonug olarak KTS’de tedavi ¢ogunlukla kon-
servatiftir. Visseral organ tutulumu, kas iskelet
sistemine ait deformite gibi ek patolojilerin bulun-
dugu durumlarda medikal veya cerrahi tedavi uy-
gulanabilir. Ozellikle alt ekstremitede belirgin
uzunluk farkina yol agmis vakalarda skolyoz ve spi-
nal sinirlerin kok basilar1 gibi vertebra kokenli pa-
tolojilere neden olabilecegi akilda tutulmalidar.
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