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Klippel Trenaunay Sendromu’nda
Venöz Cerrahi Tedavi

ÖÖZZEETT  Klip pel Tre na u nay Sen dro mu (KTS) va ri ko si te ler, cilt le ke len me le ri ve eks tre mi te hi per tro -
fi si nin bir lik te bu lun du ğu kon je ni tal bir sen drom dur. KTS ge nel lik le no no pe ra tif te da vi edil me si -
ne rağ men, de rin ven le ri açık olan has ta lar cer ra hi ola rak ba şa rıy la te da vi edi le bi lir ler. An cak
ope ras yon ön ce si ve nöz sis te min de tay lı de ğer len di ril me si önem li dir. Per fo ran ven yet mez li ği de
bu lu nan ve cer ra hi uy gu la may la ba şa rı lı so nuç el de et ti ği miz bir ol gu ne de niy le Klip pel-Tre na u nay
Sen dro mun da cer ra hi se çe ne ği tar tış tık.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Klip pel-Tre na u nay, ve nog ra fi, cer ra hi

AABBSS  TTRRAACCTT  Klip pel-Tre na u nay Syndro me (KTS) is a con ge ni tal syndro me, in which  va ri co si ti es ac-
com pany skin pig men ta ti ons and ex tre mity hyper trophy. Alt ho ugh the ma na ge ment of pa ti ents with
KTS con ti nu es to be pri ma rily no no pe ra ti ve, tho se pa ti ents with pa tent de ep ve ins can be tre a ted suc-
cess fully with sur gery. Ho we ver, it is es sen ti al to eva lu a te the ve no us system in de ta il pri or to the op-
e ra ti on. We dis cus sed the sur gi cal op ti on in Klip pel-Tre na u nay  Syndro me ba sed on a pa ti ent who had
had a per fo ra ting ve in in suf fi ci ency as well and had a go od out co me af ter our sur gi cal in ter ven ti on.
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OLGU SUNUMU   

lip pel ve Tre na u nay 1900 yı lın da bir ve ya da ha faz la eks tre mi te de
ka pil ler he man ji om lar, va ri köz ven ler, yu mu şak do ku ve ke mik hi-
per tro fi siy le ka rek te ri ze kon je ni tal bir sen drom ta nım la mış lar dır.1

Gü nü müz de bu üç ana kli nik tab lo dan en az iki si nin var lı ğı KTS için ta nı
koy du ru cu dur.2 Has ta lar da em bri yo nik ve nin açık kal ma sı, de rin ven le rin
age ne zi si, hi pop la zi si, anev riz ma sı ve ya ka pak ye ter siz li ği so nu cu anor mal
ve nöz dre naj bu lun mak ta dır.3

KTS’li has ta lar ge nel lik le kon ser va tif ola rak te da vi edil mek te, cer ra hi te-
da vi an cak semp to ma tik va ri köz ven le ri bu lu nan has ta lar için öne ril mek te dir.4

KTS’da ki ve nöz pa to lo ji ler ve nöz ana to mi nin pre o pe ra tif çok iyi de ğer len di -
ril me si ko şu luy la cer ra hi ola rak ba şa rı lı bir şekil de te da vi edi le bi lir.3

OL GU SU NU MU
Ço cuk luk tan be ri sol alt eks tre mi te si nin sa ğa gö re bü yük ve le ke li ol du ğu nu
bil di ren 19 ya şın da ki er kek has ta son 4 ay dır ba ca ğın da ağ rı la rı nın art tı ğı nı,
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ger gin lik his set ti ği ni, ba ca ğın da le ke len me ler den
ay rı in ce uzun kı za rık lık la rın ve ka şın tı la rın baş la -
dı ğı nı be lirt mek tey di. Has ta nın fi zik mu a ye ne sin de
sol alt eks tre mi te si nin sa ğa gö re 2.3 cm da ha uzun
ve 4.5 cm da ha ge niş ol du ğu be lir len di. Tüm eks tre -
mi te bo yun ca şarap le ke si le ke len me ler ya nın da, ve -
na sa fe na mag na tra se si bo yun ca kı za rık lık gö rül dü
(Re sim 1). Has ta da KTS ol du ğu dü şü nü le rek ya tı rı -
lıp an ti bi yo tik, an ti ö dem ve ele vas yon te da vi si ne
alın dı. Bir haf ta lık te da vi son ra sı ya kın ma la rı aza lan
has ta nın yu mu şak do ku man ye tik re zo nans (MR)
in ce le me sin de sol alt eks tre mi te si nin hem yu mu şak
do ku hem de ke mik ya pı la rın da hi per tro fi be lir len -
di (Re sim 2 A, B). Has ta nın ve nöz ya pı la rı nı de ğer -
len dir mek üze re çe ki len ve nog ra fi de özel lik le ba cak
böl ge sin de ge niş va ri ko si te ler, di zal tı per fo ran la rın -
da yet mez lik sap tan dı ve de rin ven ya pı la rı nın açık
ol du ğu gö rül dü (Re sim 3 A, B). Has ta ya sa fe no fe -
mo ral junc ti on da yük sek ven li gas yo nu, ve na sa fe na
man ga ve par va ya strip ping ya pı lıp ge niş le miş pa ke -
ler çı ka rıl dı. Dopp ler ul tra so nog ra fi de de rin ven ve
di zal tı per fo ran lar da ref lü sap tan ma sı üze ri ne ay nı
se ans ta açık sub fas yal per fo ran ven li gas yo nu da ila -
ve edil di. Pos to pe ra tif dö nem de ya kın ma la rı aza lan
has ta nın 1. yıl so nu kon tro lün de de ope ras yon ön ce-
si ne gö re ya kın ma la rı nın kay bol du ğu ve cilt te ki
renk de ği şik li ği nin ge ri le di ği göz len di. 

TAR TIŞ MA

KTS sık lık la uni la te ral dir (%85), hem üst hem de alt
eks tre mi te tu tu lu mu %10 ora nın da bu lu nur.5 KTS,

ge nel lik le spo ra dik ola rak gö rül mek le bir lik te Men-
de li an özel lik gös ter me yen ai le sel va ka lar da bil di -
ril miş tir.6,7 KTS’u nun kla sik tri a dın da ye ra lan üç
özel lik has ta la rın sa de ce %63’ün de bi ra da bu lu nur -
ken ka pil ler mal for mas yon lar %98, va ri kö zi te ve ve -
nöz mal for mas yon %72 sık lık la iz le nir.2 Su per fis yel
ven anor mal lik le ri kü çük ven le rin ek ta zi si, va ri ko -
zi te ler, ve nöz mal for mas yon lar ve per sis tan em bri -
yo lo jik ven le ri içe rir.8 Has ta la rın 2/3’ün de la te ral
ven ve per sis tan si ya tik ve ni içe ren ati pik ven ler bu-
lun mak ta dır.9 KTS’de de rin ven anor mal lik le ri de
sık tır ve %40 in si dans ta iz le nir.10 De rin ven ano ma -
li le ri ise dup li kas yon, ap la zi/at re zi, hi pop la zi ve
anev riz mal di la tas yon bi çi min de ola bi lir.8
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RESİM 1: Solt alt ekstremitede varikositeler ve şarap lekesi lekelenmeler.

RESİM 2A: Yumuşak doku  MR incelemesi. Sol alt ekstremite yumuşak doku
ve kemik yapısının sağa göre belirgin olarak büyük olduğu görülmektedir.

RESİM 2B: Her iki ayak yapısının MR incelemesi. Sol ayak sağa göre oldukça
büyük görünmektedir. 
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Eks tre mi te ven le ri nin sa yı ve ça pın da ki ar tış -
la ka rek te ri ze me zo der mal ge li şim ano ma li si ke mik
ve yu mu şak do ku bü yü me sin den so rum lu tu tul -
mak ta dır.10 Bu hi po tez be lir gin ar te ri o ve nöz fis tül
ol ma ma sı na rağ men et ki len miş eks tre mi te kan

akım la rın da ki ar tı şın gös te ril me siy le des tek len -
mek te dir. Me zo der mal anor mal lik vas kü ler en do -
te li yal bü yü me fak tö rü gi bi an ji yo ge nez ve
vas kü lo ge nez ta ra fın dan dü zen le ni yor ola bi lir.9 Eş -
lik eden bir len fa tik mal for mas yon var lı ğı da eks-
tre mi te nin bü yük gö rü nü mü ne kat kı da
bu lu na cak tır.11 Eks tre mi te de ki uzun luk ar tı şı adö-
le san dö ne mi so nun da ço cu ğun bü yü me sik lu su ta-
mam lan dı ğın da so na ere cek tir.5

Klip pel Tre na u nay sen dro mun da gö rü len cilt
lez yon la rı ilk za man lar he man ji yom ola rak ta nım -
lan mış olup, gü nü müz de ise ka pil ler mal for mas yon
te ri mi kul la nıl mak ta dır.3 Çün kü ger çek he man ji -
om lar anor mal mi ko tik ak ti vi te gös te ren tü mö ral
olu şum lar dır, hal bu ki KTS’da ki ka pil ler mal for -
mas yon lar sta tik en do tel içer mek te dir. KTS, ka pil -
ler mal for mas yon ve hi per tro fik eks tre mi te özel li ği
gös te ren Par kes We ber Sen dro mun dan da ayırt
edil me li dir.1

Kli nik semp tom lar hi per tro fi ve ve nöz mal for-
mas yon la rın yay gın lı ğıy la iliş ki li dir.12 Ve nöz va ri -
ko zi te le re bağ lı semp tom lar de ğiş ken dir ve ağ rı,
trom bof le bit, se lü lit, ve nöz staz der ma ti ti ve ül ser
sık iz le nir.5 Bi zim ol gu muz da da fle bit ve se lü li te
bağ lı semp tom lar kli nik tab lo ya ha kim di. Ağ rı, ka-
şın tı, şiş lik ve ül se ras yon lar per sis tan em bri yo nik
ven, per fo ran ven ve de rin ven ya pı la rın da ki cid di
ka pak yet mez li ği so nu cu ge li şe bi lir. Et ki len miş
eks tre mi te nin se lü li ti ateş ve ste ril kül tür bul gu su
bu lu nan sık tek rar la yan ağ rı lı şiş me ler le or ta ya çı-
ka bi lir. Ya şa mı teh dit eden komp li kas yon lar de rin
ven trom bo zu, pul mo ner em bo lizm, gram ne ga tif
sep sis ve ko a gü la pa ti dir.13,14

MR gö rün tü le me, yu mu şak do ku hi per tro fi si -
nin yay gın lı ğı nı, ke mik tu tu lu mu nu ve var sa len fa-
tik ano ma li var lı ğı nı gös ter me de yar dım cı dır.15

Mul ti de dek tör bil gi sa yar lı to mog ra fi ve MR ve no-
g ra fi KTS’lu has ta la rın glo bal ola rak de ğer len di ril -
me sin de son de re ce ya rar lı dır. Tek bir yön tem le
de rin ve yü ze yel ve nöz ana to mi ya nın da ke mik ve
yu mu şak do ku de ği şik lik le ri nin de ğer len di ril me si
müm kün ola bil mek te dir.8

KTS’lu has ta la rın ço ğu elas tik ço rap lar la kon-
ser va tif ola rak ta kip edi lir ler. Bun lar hem eks tre mi -
te yi trav ma lar dan ko rur, hem de ve nöz yet mez li ğin
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RESİM 3A: Hastanın sol alt ekstremitesindeki yaygın varikositelerin
venografik görünümü. 

RESİM 3B: Derin femoral venin açıklığını gösteren venografik görünüm.
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azal tıl ma sı na kat kı da bu lu nur.1,3 Cer ra hi ge nel de
semp to ma tik va ri köz ven le ri bu lu nan lar için öne ri -
lir.4 En yay gın cer ra hi yön tem strip ping ve va ri ko si -
te le rin çı kar tıl ma sı dır. An cak va ri köz ven le rin
tü mü nün çı ka rıl ma sı bi le ke mik hi per tro fi si ni dur-
dur ma ya cak tır.10,14 Per sis tan ve nöz hi per tan si yo na
bağ lı ka na ma da ope ras yon en di kas yo nu ola bi lir.
Ope ras yon ön ce si ve nöz sis te min de tay lı de ğer len -
di ril me si önem li dir.4 Ope ras yon ön ce si ve nog ra fi de -
rin ven ya pı la rı nın açık lı ğı nı ve be ra be rin de
per fo ran yet mez lik olup ol ma dı ğı nı gös ter mek açı -
sın dan ya rar lı dır.5 Per fo ran ve de rin ven sis te mi nin
dopp ler ul tra so nog ra fiy le de ğer len di ri lip ref lü le rin
be lir len me si özel lik le per fo ran ven le re yö ne lik gi ri -
şim ya pı lıp ya pıl ma ya ca ğı nı be lir le me de önem li dir.16

Per fo ran ven ve de rin ven le rin de yet mez lik bu lu -
nan ol gu lar da per fo ran ven li gas yo nu cer ra hi nin ba-
şa rı şan sı nı ar tı ra cak tır. Açık per fo ran ven
cer ra hi si nin ya ra iyi leş me si ve has ta ne de ka lış sü re -

le ri ne olan olum suz et ki le ri ne de niy le gü nü müz de
sub fa si yal en dos ko pik per fo ran cer ra hi (SEPS)  ter-
cih edil mek te dir.3 Bi zim ol gu muz da me di kal te da -
vi ye rağ men şid det li ağ rı ve art mış çap far kı
şika yet le ri bi zi cer ra hi se çe ne ğe yön len dir di. Ol gu -
muz da dopp ler ul tra so nog ra fik in ce le me de pop li te -
al ve di zal tı per fo ran lar da ref lü sap tan ma sı üze ri ne
açık per fo ran ven li gas yo nu da uy gu lan dı. KTS’li
has ta lar da va ri ko zi te le rin cer ra hi ola rak çı ka rıl ma sı
re kür rens le ri en gel le me mek te dir. An cak cer ra hi
son ra sı has ta la rın kli nik cid di yet skor la rın da be lir gin
azal ma lar ol du ğu gös te ril miş tir.3 Pos to pe ra tif dö-
nem de re zi dü va ri ko zi te ler için skle ro te ra pi uy gu -
la ma la rı nın uy gun se çe nek ol du ğu
bil di ril mek te dir.17

So nuç ola rak semp to ma tik has ta lar da de rin
ven le rin açık lı ğı nın pre o pe ra tif gös te ril me si ko şu -
luy la va ri ko zi te le re uy gu la na cak gi ri şim ler KTS’de
ba şa rı lı so nuç lar la bir lik te ol mak ta dır.

1. Spen cer  L,  Qu armby JW. Klip pel-Tre na u nay
Syndro me and left ili ac ve in age ne sis EJ VES
Ex tra 2007;13:50-1. 

2. De lis KT, Glo vicz ki P, Wenn berg PW, et al.
He mody na mic im pa ir ment, ve no us seg men-
tal di se a se, and cli ni cal se ve rity sco ring in
limbs  with  Klip pel-Tre na u nay  syndro me.
Jo ur nal  of  Vas cu lar Sur gery 2007;45:561-
7.

3. No el AA, Glo vicz ki P, Cherry KJ, et al. Sur gi -
cal tre at ment of ve no us mal for ma ti ons in Klip-
pel-Tréna u nay syndro me. J Vasc Surg 2000;
32:840-7.

4. Gar zon M, Hu ang JT, En jol ras O, Fri e den IJ.
Vas cu lar Mal for ma ti ons. J Am Acad Der ma tol
2007;56:541-7.

5. Glo vicz ki P, Hol li er LH, Te lan der RL, et al.
Sur gi cal imp li ca ti ons of Klip pel Tre na u nay
syndro me, Ann Surg 1983;197:353-62.

6. Ael vo et GE, Jo rens PG, Ro e len LM. Ge ne tic
as pects of the Klip pel-Tre na u nay syndro me,
Br J Der ma tol 1992;126:603-7.

7. Me i ne JG, Scwartz RA, Ja in ni ger CK. Klip pel-
Tre na u nay-We ber syndro me. Cu tis 1997;60:
127-32.

8. Bas tar ri ka G, Re don do P, Si er ra A, et al. New
tech ni qu es for the eva lu a ti on and the ra pe u tic
plan ning of  pa ti ents with Klip pel-Tre na u nay
syndro me. J Am Acad Der ma tol 2007;56:242-
9.

9. Cherry KJ, Glo vicz ki P,  Stan son AW. Per sis -
tent sci a tic ve in: Di ag no sis and tre at ment of a
ra re con di ti on. J Vasc Surg 1996;23:490-7.

10. Bas ker vil le PA, Ac kroyd JS, Brow se NL.The
eti o logy of the Klip pel-Tre na u nay syndro me.
Ann Surg1985;202:624-7.

11. Col lins PS, Vil la vi cen ci o JL, Ab re u SH , et al.
Ab nor ma li ti es of lympha tic dra i na ge in lo wer
ex tre mi ti es: a lymphos cin tig rap hic study. J
Vasc Surg 1989;9:145-52.

12. Sa mu el M, Spitz L. Klip pel-Tre na u nay syndro -
me: cli ni cal fe a tu res, comp li ca ti ons and ma n-
a ge ment in chil dren. Br J Surg 1995;82:
757-61.

13. Bird LM, Jo nes MC, Kup per mann N, Hus kins
WC. Gram-ne ga ti ve bac te re mi a in fo ur pa ti -
ents with Klip pel-Tre na u nay-We ber syndro -
me, Pe di at rics1996;97:739-41.

14. Ne u bert AG, Gol den MA, Ro se NC. Ka sa -
bach-Mer ritt co a gu lo pathy comp li ca ting Klip-
pel-Tre na u nay-We ber syndro me in
preg nancy. Obs tet Gyne col 1995;85:831-3.

15. Kan ter man RY, Witt PD, Hsi eh PS, Pi cus D.
Klip pel-Tre na u nay syndro me: fin dings and
per cu ta ne o us in ter ven ti on, Am J Ro ent ge nol
1996;167:989-95.

16. Glo vicz ki P, Ber gan JJ, Rho des JM, et al. Mid-
term re sults of en dos co pic per fo ra tor  ve in in ter-
rup ti on for chro nic ve no us in suf fi ci ency: les sons
le ar ned from the North Ame ri can Sub fas ci al
En dos co pic Per fo ra tor Sur gery (NA SEPS) Re -
gistry. J Vasc Surg 1999;29: 489-502.

17. Ra ju S, Fre de ricks R. Ve no us obs truc ti on: an
analy sis of one hun dred thirty-se ven ca ses
with he mody na mic, ve nog rap hic, and cli ni cal
cor re la ti ons. J Vasc Surg 1991;14:305-13.

KAYNAKLAR

7-8056:Layout�1��10.10.2008��17:22��Sayfa�84


