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OZET

Amag:  Uitrasonografinin konjertital anomalilerin taninmasin-
daki éneminin vurgulanmasi.

Calismanin Yapildigi Yer: SSK Ankara Dogumevi ve Kadin
Hastaliklari Hastanesi

Materyal ve Matod: Ultrasonografik olarak antenatai dé-
nemde tani konmus, son derece nadir gériilen Klippel
Trenaunay Weber Sendromu ele alinmistir.

Bulgular:  Olgunun antenatai ultrasonografik bulgulari ve
postnatal bulgulari karsilattirilarak tani dogrulanmistir.
Sonug: Oldukga nadir gérilen Klippel Trenaunay Weber

Sendromu tanisi, antenatai dénemde yapilan ultraso-
nografik degerlendirme ile yapilmis ve antenatai ultraso-
nografik incelemenin konjenitai anomali tanimlanmasin-

dan! 6nemi vurgulanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Klippel trenaunay weber sendromu,
Ultrasonografik tani

T Klin Jinekol Obst 1994, 1:20-23

Klippel Trenaunay Weber sendromu (KTYVS) 1900
yilinda Klippel ve Trenaunay tarafindan tanimlanmis ve
1907 yilinda Parker ve Weber'in arteriovendz fistil bul-
gusuna ilave etmesi ile Klippel Trenaunay Weber
sendromu adini almistir (1).

Oldukga nadir goérilen bu sendromda ekstremite
ve cilt patolojisi s6z konusudur. Bugine kadar postpar-
tum dénemde rapor edilmis 144 olgu olmasina ragmen
antenatal déonemde USG ile tanimlanmis olgu sayisi
birkag adettir. Konjenitai veya erken g¢ocukluk done-
minde ortaya ¢ikan ekstremite hipertrofisi genellikle bir,
daha nadir olarak da birden fazla extremiteyi tutar. Co-
gunlukla tutulari extremitede kapiller hemangiom olaya
eslik eder. Hemangiom cgesitli sekillerde ortaya c¢ikabi-
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SUMMARY

Objective: The purpose of presenting this case study is to
emphasize the value of ultrasonography as a means of
detecting congenital anomalies prenatally.

Institution: Ankara Social Security Association Hospital
Department of Obstetrics and Gynecology.

Material and Methods: A case of isolated Klippel Trenau-
nay Weber Syndrome, a rare syndrome that was detec-
ted prenatally on ultrasound, is presented.

Results:  On prenatal ultrasound, a diagnosis of isolated
Klippel Trenaunay Weber Syndrome was diagnosed.
The findings were compared with those on postnatal
ultrasonography, and the diagnosis was confirmed.

Conclusion: Klippel Trenaunay Weber Syndrome was dia-
gnosed with uitrasound in the prenatal period, emphasi-
zing the importance of ultrasound for detecting congeni-
tal anomalies prenatally.

Key Words: Klippel trenaunay weber syndrom,
Ultrasonographic diagnosis
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lir. Kapiller, kaverndz, flebostazi ve varikozit seklinde
olusabilir Bacak, kalga, abdomen ve gégsin ait kismi
gibi herhangi bir yerde gorilebilir.

Hastaligin etiyblojisi bilinmemektedir. Zonana ve
ark. dominant gegis gOsteren bir olgu sunmuslardir.

Hastaligin seyri genellikle iyidir. Esit olmayan bir
extrémité buyumesi s6z konusudur. Nadiren epifiziel
fizyon veya falankslarm amputasyonunu gerektirebilir.
Extrémité biyimesi lle birlikte bazen cilt llserasyonlari
ve kronik cilt problemleri ortaya cikar. AVF ve ekstre-
mitenin 6nlenemez biyUimesi s6z konusu veya buyl-
meye sekonder pihtilasma defekti ortaya' gikarsa ope-
rasyon gerekebilir (2). i¢ organlar, beyin, gézler ve
diger organlar hastaligin oldukga degisken bulgulari ne-
deni ile yakin olarak incelenmelidir.

OLGU SUNUMU
F.T., 24 yasinda, gravida 2, parité i, yasayan 1,
digeri simdiki gebelik. Son adet tarihi 5-2-1992, ikinci
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Sekil 3. Ultrasonografik olarak sag gluteustaki hu Sriniim
Figure 3. Hypertrophic appearance of right gluteus by ultraso-
nography

dereceden akraba evliligi mevcut. Gebelik suresince
ilag ve atesli hastalik 6ykisu yok. ilk bebek spontan
vaginal yolla dogmus, sag ve saglikh, ilk kez 24 haftalik
iken ultrasonografi (USG) ile degerlendirilip fetlise ait
normal bulgular elde edilmis. Aradaki dénemde ante-
natal kontrollerine gelmeyen gebenin 36. gebelik hafta-
sinda yapilan ikinci USG kontrolinde 2-3 haftalik in-
trauterin gelisme geriligi ve amnion sivi miktarinda art-
ma saptanmis ve daha ileri degerlendirme igin ylksek
risk sonografi uUnitesine génderilmistir. Yapilan USG in-
celenmesinde (Kretz Technik. Combison. 310-A+,
Avusturya) tek, canli, vertex pozisyonunda, kiz fetis iz-
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-
Rl UTLUR LONGITUDINAL  WESILT

Sekii 4. Ultrasonografik olarak sag uyluk longitudinal kesiti
Figlire 4. Longitudinal section of right femur by ultrasonography.

lendi. Biofizik gelisim 34.5 hafta ile uyumlu bulundu.
Biparyetal ¢cap (BPD): 87 mm (34h+6g), femur uzun-
lugu (FL): 67 mm (34 h+5 g), fetal abdominal cevre
(FAC): 308 mm (34h+6g), humerus uzunlugu (HL): 59
mm (34h+1g) olarak bulundu. Amnion sivisi normalin
Ust sinirinda olup, plasenta arka duvarda normal kalin-
lik ve yapida tesbit edildi.

TARTISMA

KTVVS baslangigta bir tnad olarak tarif edilmistir.
Bu triad igerisinde cilt hemanjiomu, varikoziteler ve
ekstremitenin asiri hipertrofisi tarif edilm 1 ha son-
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Sekil 5. Sag alt ekstremitede yumusak doku hipertrofisi
Figure 5. Soft tissue hypertrophy in the right lower exremity

Sekil 7. Sag malleol ustliinde kapiller hemanjiom
Figure 7. Capillary hemangiom on the right malleolus

Sekil 8. MRI normal bulgusu
Figlre 8. Normal findings in MRI

ra AV fistiil bulgusu ilavesi ile sendromun adi genisle-
tilmigtir (1).

R

Sekil 6. Sag alt ekstremitede yumusak doku hipertrofisi
Figure 6. Soft tissue hypertrophy in the right lower exremity

Ekstremite anomalisi bilatéral veya asimetrik olabi-
lecegi gibi siklikla tek tarafli olugur. Bizim olgumuzda
sadece sag alt extremiteyi tutmaktaydi.

Hastalik oldukga nadir gorulmektedir. Her iki cinsiyet
esit olarak etkilenmektedir. Cilt hemanjiomu oldukg¢a sik
izlenen bir bulgudur. Nevus flammeus kapiller hemanjiom
en sik gérulen formdur. Visserai hemanjiom siklikla intes-
tinal Griner ve mezenterik alanlari kapsar. Bu lezyonlar
siklikla gocukluk veya sonraki dénemlerde olusan gastro-
intestinal ve genitolriner kanamalarla taninir. Agikar ab-
dominal ve pelvik hemanjiom %5-7 oraninda bu vakalara
eslik eder (2). invaziv olmayan tani yéntemleri arasinda
komplterize tomografi ve US G erken dénem icin gerekli-
dir, invaziv tani ydntemleri arasinda ise AV malfor-
masyonun gdsteriimesi acisindan anjiografik inceleme
saylilabilir. Biz bu ydntemlerden non-invaziv olanlarini
yapmayi tercih ettik. Bunlar icinde USG ve MRI incele-
mesi ve X-ray ile degerlendiriime yapildi. Anglografi yeni
dogan déneminde invaziv bir yéntemdir. Bize mevcut i¢
organ AV fistll yapisi hakkinda bilgi vermesi agisindan
cok degerli oldugu suphesiz olmakla birlikte bu sendrom
ile birlikte AV fistil malformasyonunun %5-7 oraninda go6-
rilmesi g6z 6nlne alinarak yapilmadi, Color-doppler ile
inceleme yapildi ve patolojik bulgu saptanmadi. KTVVS'lu
hastalar ¢cogunlukla iyi durumdadirlar. Yizde hemangio-
mu olanlarda genellikle mental retardasyon ve pleji sik iz-
lenir.

Ekstremite hipertrofisi dogumda var ise hipertrofi
derecesi parmaktan tim ekstremiteye kadar degisiklik
gosterir.

Progressif hipertrofi olmadikga amputasyon gibi
radikal cerrahiye gerek duyulmaz. Bizim olgumuzda 1
ay sonraki kontrollerde herhangi bir ¢ap farki olmamak-
la birlikte progressif hipertrofi yéninden karar vermek
icin hentz oldukca erkendir.

Hipertrofiye eslik eden diger patolojik durumlar
arasinda Uiserasyonla birlikte olan varikozitler, kronik
deri degisiklikleri sayilabilir (3). Bizim olgumuzda sag
ayak dis malleol gevresindeki yaklasik 4 cm g¢apindaki
hemanjiom eslik eden cilt bulgusunu olusturmakta idi.
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Sekil 9. MRI normal bulgusu
Figure 8. Normal findgns in MRI

Sekil 10.X- Ray ile normal alt extrémité kemik yapilari.
Figure 10. Normal bone structures of lower extremity in X Ray

Sekil 11.X-Ray ile normal Ust ekstremite kemik bulgulari.
Figure 11. Norma! bone findings of upper extremity X Ray

Tromboembolizm insidansi muhtemelen fibrinolitik
sistemdeki anomaliye bagl olarak artmistir. Bu nedenle
bu vakalarda kontrasepsiyon igin dstrojen kullanimi en-
gellenmelidir.

KTVVS'u ile birlikte olabilen ve daha seyrek izle-
nen anomalilerden bahsedersek el ve ayakta makro-
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daktili. uygunsuz parmak hipertrofisi, sindaktili, polidak-
tili ve oligodaktili sayilabilir. Bizim olgumuzda herhangi
bir parmak anomalisi izlenmemistir.

Ciltte hiperpigmente nevi, gizgiler, neonatal ve go-
cukluk Ulserleri, kutis marmaratus. telenjiektazi gorilebilir.

Bas ve ylzde asimetrik yuz hipertrofisi, heman-
jiom, makrensefaliye bagh makrosefali, intrakranial kal-
sifikasyon, g6z anomalileri, glokom, katarakt, heterokro-
mia olabilir. Bu bulgular bizim olgumuzda izlenme-
mistir. [k degerlendirmede gériilen patolojik g6z dibi
bulgulari 1 ay sonraki kontrolde kaybolmus ve yeni
dogan igin normal bulgular olarak degderlendirilmistir.

ic organlarda visseromegali, intestinal sistem he-
manjiomasi, mezenter ve plevra aberran major kan da-
marlari ve lenfajiektazi gorilebilir (5). Yapilan antenatal
fetal ve postnatal USG degerlendirmelerinde visserlere
ait anomali bizim olgumuzda izlenmemistir.

Hastaligin ayirici tanisinda hamartomlar, konjenitai
kistik lenfanjiom, uylugun proteus sendromu, kitan6z
genis yayihmli vaskuldr hamartozis, leiomatozis. konje-
nitai elefantiazis, Mafucci sendromu, kistik higroma ile
birlikte seyreden Turner sendromu, Nonne Milroy
Meige hastaligi gézénine alinmalidir.

Lenfanjiomatozis yumusak doku ve parankimal or-
ganlari diffiz ve multifokal bir sekilde tutar. Lezyonlarin
tani igin uygun goérinime gelmesi genellikle uzun za-
man aldigindan tani koymak g¢ogunlukla postpartum do-
nemde mumkin olur. Hastalarin 3/4'Unden fazlasinda
multiple osteolitik kemik lezyonlari vardir.

Konjenitai elefantiazis genellikle bir bacak, bir kol
ve nihayet bir govdeyi tutabilir. Torasik lezyonlar ekar-
tasyonu saglamakta ¢ok 6nemlidir. Biz herhangi bir to-
rasik lezyon bulgusuna rastlamadik.

Maffuci sendromu ise generalize kondromatozis
ve hemanjiomatozis ile seyreder. USG ile ayirici tani
yapmak muamkdndir.

Proteus sendromu ellerde ve ayaklarda parsiel gi-
gantizm ile seyreder. Hemihipertrofi, makrosefali, lineer
papillomatéz, subkiitanéz hemangiom ve lipomatosis
s6z konusudur.
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