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Klippel Trenaunay Sendromu’'nda
Venoz Cerrahi Tedavi

Venous Surgery in Klippel Trenaunay Syndrome

OZET Klippel Trenaunay Sendromu (KTS) varikositeler, cilt lekelenmeleri ve ekstremite hipertro-
fisinin birlikte bulundugu konjenital bir sendromdur. KTS genellikle nonoperatif tedavi edilmesi-
ne ragmen, derin venleri acik olan hastalar cerrahi olarak basariyla tedavi edilebilirler. Ancak
operasyon Oncesi venoz sistemin detayl degerlendirilmesi 6nemlidir. Perforan ven yetmezligi de
bulunan ve cerrahi uygulamayla basarili sonug elde ettigimiz bir olgu nedeniyle Klippel-Trenaunay
Sendromunda cerrahi secenegi tartistik.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay, venografi, cerrahi

ABSTRACT Klippel-Trenaunay Syndrome (KTS) is a congenital syndrome, in which varicosities ac-
company skin pigmentations and extremity hypertrophy. Although the management of patients with
KTS continues to be primarily nonoperative, those patients with patent deep veins can be treated suc-
cessfully with surgery. However, it is essential to evaluate the venous system in detail prior to the op-
eration. We discussed the surgical option in Klippel-Trenaunay Syndrome based on a patient who had
had a perforating vein insufficiency as well and had a good outcome after our surgical intervention.
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lippel ve Trenaunay 1900 yilinda bir veya daha fazla ekstremitede

kapiller hemanjiomlar, varik6z venler, yumusak doku ve kemik hi-

pertrofisiyle karekterize konjenital bir sendrom tanimlamiglardir.!
Giintimiizde bu ii¢ ana klinik tablodan en az ikisinin varligi KTS i¢in tam
koydurucudur.? Hastalarda embriyonik venin agik kalmasi, derin venlerin
agenezisi, hipoplazisi, anevrizmasi veya kapak yetersizligi sonucu anormal
vendz drenaj bulunmaktadir.?

KTSli hastalar genellikle konservatif olarak tedavi edilmekte, cerrahi te-
davi ancak semptomatik varik6z venleri bulunan hastalar i¢in 6nerilmektedir.
KTS’daki venoz patolojiler venoz anatominin preoperatif ¢ok iyi degerlendi-
rilmesi kosuluyla cerrahi olarak basarili bir sekilde tedavi edilebilir.?

IOLGU SUNUMU

Cocukluktan beri sol alt ekstremitesinin saga gore biiyiik ve lekeli oldugunu
bildiren 19 yasindaki erkek hasta son 4 aydir bacaginda agrilarinin arttigini,
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gerginlik hissettigini, bacaginda lekelenmelerden
ayr1 ince uzun kizarikliklarin ve kagintilarin bagla-
digim1 belirtmekteydi. Hastanin fizik muayenesinde
sol alt ekstremitesinin saga gore 2.3 cm daha uzun
ve 4.5 cm daha genis oldugu belirlendi. Ttim ekstre-
mite boyunca sarap lekesi lekelenmeler yaninda, ve-
na safena magna trasesi boyunca kizariklik goriildi
(Resim 1). Hastada KTS oldugu diisiiniilerek yatiri-
lip antibiyotik, antiddem ve elevasyon tedavisine
alindi. Bir haftalik tedavi sonrasi yakinmalar: azalan
hastanin yumusak doku manyetik rezonans (MR)
incelemesinde sol alt ekstremitesinin hem yumusak
doku hem de kemik yapilarinda hipertrofi belirlen-
di (Resim 2 A, B). Hastanin venoz yapilarini deger-
lendirmek iizere ¢ekilen venografide 6zellikle bacak
bolgesinde genis varikositeler, dizalt1 perforanlarin-
da yetmezlik saptandi ve derin ven yapilarinin agik
oldugu goriildi (Resim 3 A, B). Hastaya safenofe-
moral junctionda yiiksek ven ligasyonu, vena safena
manga ve parvaya stripping yapilip genislemis pake-
ler ¢ikarildi. Doppler ultrasonografide derin ven ve
dizalt1 perforanlarda reflii saptanmasi iizerine ayni
seansta a¢ik subfasyal perforan ven ligasyonu da ila-
ve edildi. Postoperatif dénemde yakinmalari azalan
hastanin 1. y1l sonu kontroliinde de operasyon dnce-
sine gore yakinmalarinin kayboldugu ve ciltteki
renk degisikliginin geriledigi gozlendi.

I TARTISMA

KTS siklikla unilateraldir (%85), hem tist hem de alt
ekstremite tutulumu %10 oraninda bulunur.’ KTS,

RESIM 1: Solt alt ekstremitede varikositeler ve sarap lekesi lekelenmeler.
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RESIM 2A: Yumusak doku MR incelemesi. Sol alt ekstremite yumusak doku
ve kemik yapisinin saga gére belirgin olarak biyik oldugu gériilimektedir.

RESIM 2B: Her ki ayak yapisinin MR incelemesi. Sol ayak sagja gore oldukga
biyik gérinmektedir.

genellikle sporadik olarak goriilmekle birlikte Men-
delian ozellik gostermeyen ailesel vakalar da bildi-
rilmistir.®” KTS'unun klasik triadinda yeralan ig
ozellik hastalarin sadece %63’tiinde birada bulunur-
ken kapiller malformasyonlar %98, varikozite ve ve-
no6z malformasyon %72 siklikla izlenir.? Superfisyel
ven anormallikleri kiiciik venlerin ektazisi, variko-
ziteler, ven6z malformasyonlar ve persistan embri-
yolojik venleri icerir.® Hastalarin 2/3’tinde lateral
ven ve persistan siyatik veni iceren atipik venler bu-
lunmaktadir.’ KTS’de derin ven anormallikleri de
siktir ve %40 insidansta izlenir.'° Derin ven anoma-
lileri ise duplikasyon, aplazi/atrezi, hipoplazi ve
anevrizmal dilatasyon bi¢iminde olabilir.?

Damar Cer Derg 2008;17(2)
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RESIM 3A: Hastanin sol alt ekstremitesindeki yaygin varikositelerin
venografik gorinima.

RESIM 3B: Derin femoral venin acikiigini gésteren venografik grtinim.

Ekstremite venlerinin say1 ve ¢apindaki artig-
la karekterize mezodermal gelisim anomalisi kemik
ve yumusak doku biiylimesinden sorumlu tutul-
maktadir.’ Bu hipotez belirgin arteriovendz fistiil
olmamasina ragmen etkilenmis ekstremite kan
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akimlarindaki artisin gosterilmesiyle desteklen-
mektedir. Mezodermal anormallik vaskiiler endo-
teliyal biiytime faktorii gibi anjiyogenez ve
vaskiilogenez tarafindan diizenleniyor olabilir.’ Eg-
lik eden bir lenfatik malformasyon varlig: da eks-
katkida
bulunacaktir.!! Ekstremitedeki uzunluk artis1 ado-

tremitenin  biiyitk  gériiniimiine
lesan donemi sonunda ¢ocugun biiyiime siklusu ta-
mamlandiginda sona erecektir.?

Klippel Trenaunay sendromunda goriilen cilt
lezyonlari ilk zamanlar hemanjiyom olarak tanim-
lanmis olup, giiniimiizde ise kapiller malformasyon
terimi kullamilmaktadir.® Ciinkii gergek hemanji-
omlar anormal mikotik aktivite gosteren tiimoral
olusumlardir, halbuki KTS’daki kapiller malfor-
masyonlar statik endotel icermektedir. KTS, kapil-
ler malformasyon ve hipertrofik ekstremite 6zelligi
gosteren Parkes Weber Sendromundan da ayirt
edilmelidir.!

Klinik semptomlar hipertrofi ve vendz malfor-
masyonlarin yayginhgiyla iligkilidir.’? Venoz vari-
kozitelere bagl semptomlar degiskendir ve agri,
tromboflebit, seliilit, venoz staz dermatiti ve tlser
sik izlenir.> Bizim olgumuzda da flebit ve seliilite
bagli semptomlar klinik tabloya hakimdi. Agr, ka-
sint1, sislik ve tilserasyonlar persistan embriyonik
ven, perforan ven ve derin ven yapilarindaki ciddi
kapak yetmezligi sonucu gelisebilir. Etkilenmig
ekstremitenin seliiliti ates ve steril kiiltiir bulgusu
bulunan sik tekrarlayan agrili sismelerle ortaya ¢1-
kabilir. Yasami tehdit eden komplikasyonlar derin
ven trombozu, pulmoner embolizm, gram negatif

sepsis ve koagiilapatidir.'>'*

MR goriintiileme, yumusak doku hipertrofisi-
nin yayginligini, kemik tutulumunu ve varsa lenfa-
tik anomali varligini gostermede yardimcidir.”
Multidedektor bilgisayarli tomografi ve MR veno-
grafi KTSlu hastalarin global olarak degerlendiril-
mesinde son derece yararlidir. Tek bir yontemle
derin ve ylizeyel ven6z anatomi yaninda kemik ve
yumusak doku degisikliklerinin degerlendirilmesi
miimkiin olabilmektedir.?

KTSlu hastalarin ¢ogu elastik ¢oraplarla kon-
servatif olarak takip edilirler. Bunlar hem ekstremi-
teyi travmalardan korur, hem de venoz yetmezligin
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azaltilmasina katkida bulunur.!® Cerrahi genelde
semptomatik varikoz venleri bulunanlar i¢in 6neri-
lir.* En yaygin cerrahi yontem stripping ve varikosi-
telerin ¢ikartilmasidir. Ancak varikéz venlerin
tiimiiniin ¢ikarilmas bile kemik hipertrofisini dur-

durmayacaktir.!0!*

Persistan venoz hipertansiyona
bagli kanama da operasyon endikasyonu olabilir.
Operasyon 6ncesi venoz sistemin detayli degerlen-
dirilmesi 6nemlidir.* Operasyon 6ncesi venografi de-
rin ven yapilarinin agikligini ve beraberinde
perforan yetmezlik olup olmadigini géstermek agi-
sindan yararhdir.® Perforan ve derin ven sisteminin
doppler ultrasonografiyle degerlendirilip refliilerin
belirlenmesi 6zellikle perforan venlere yonelik giri-
sim yapilip yapilmayacagini belirlemede 6nemlidir.'®
Perforan ven ve derin venlerinde yetmezlik bulu-
nan olgularda perforan ven ligasyonu cerrahinin ba-
sar1 sansini artiracaktir. Acik perforan ven

cerrahisinin yara iyilesmesi ve hastanede kalis siire-
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lerine olan olumsuz etkileri nedeniyle glintimiizde
subfasiyal endoskopik perforan cerrahi (SEPS) ter-
cih edilmektedir.? Bizim olgumuzda medikal teda-
viye ragmen siddetli agr1 ve artmis cap fark:
sikayetleri bizi cerrahi secenege yonlendirdi. Olgu-
muzda doppler ultrasonografik incelemede poplite-
al ve dizalt1 perforanlarda reflii saptanmas iizerine
acik perforan ven ligasyonu da uygulandi. KTS’li
hastalarda varikozitelerin cerrahi olarak ¢ikarilmas
rekiirrensleri engellememektedir. Ancak cerrahi
sonrasl hastalarin klinik ciddiyet skorlarinda belirgin
azalmalar oldugu gosterilmistir.®> Postoperatif d6-
nemde rezidii varikoziteler icin skleroterapi uygu-
lamalarinin uygun oldugu
bildirilmektedir."”

Sonug olarak semptomatik hastalarda derin

secenek

venlerin agikliginin preoperatif gosterilmesi kosu-
luyla varikozitelere uygulanacak girisimler KTS de
bagarili sonuglarla birlikte olmaktadir.
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