
lippel Trenaunay Sendromu (KTS), ekstremitede kutanöz vasküler
malformasyonlar, kemik ve yumuşak doku hipertrofisi, variköz ven
veya variköz malformasyonların eşlik ettiği kompleks konjenital bir

anomalidir.1-6 Hastalık ilk kez 1900 yılında tanımlanmıştır.1,3,6 Etkilenen do-
kunun tipi ve etkilenim derecesine göre klinik semptomlar oluşmakta-
dır.1-6 Biz bu makalede KTS’li bir hastada ek iskelet anomalisi ve kök bası
bulgularının eşlik ettiği bir olguyu literatür eşliğinde sunmayı amaçla-
dık.
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Skolyoz ve Spinal Kök Bası Bulgularının
Eşlik Ettiği Klippel Trenaunay Sendromlu

Bir Olgu

ÖÖZZEETT  Klip pel Tre na u nay Sen dro mu (KTS) eks tre mi te ler de anor mal bü yü me ile iliş ki li kon je ni tal
da mar sal bir mal for mas yon dur. Ek is ke let ano ma li si ve kök ba sı bul gu la rı nın eş lik et ti ği bir KTS ol-
gu su nu li te ra tür eş li ğin de sun ma yı amaç la dık. KTS ta nı sı ile ta kip te olan 31 ya şın da ki er kek has ta
sol kol da uyuş ma, bel ağ rı sı ve her iki ba ca ğa ya yı lan uyuş ma ve ağ rı şika yet le ri ile Nö ro lo ji po lik -
li ni ği ne baş vur du. Mu a ye ne sin de; sol alt eks tre mi te de şarap le ke si lez yon la rı,  va ri köz ven ler ve
sa ğa gö re çev re ve uzun luk far kı sap tan dı. Dor sal böl ge de açık lı ğı sola ba kan skol yoz gö rü nü mü
mev cut tu. Nö ro lo jik mu a ye ne sin de sol da biseps ve triseps ref leks le ri hi po ak tif, sol C7 der ma to -
mun da hi po es te zi ve bi la te ral La sek tes ti po zi tif bu lun du. Ser vi kal ve lom ber MR in ce len me sin de
disk prot rüz yon la rı göz len di. KTS’de vis se ral or gan tu tu lu mu, kas is ke let sis te mi ne ait de for mi te gi -
bi ek pa to lo ji le rin ya nı sı ra skol yoz ve si nir kök ba sı la rı da ola bi le ce ği ak la gel me li dir.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Klippel Trenaunay Sendromu; skolyoz; intervertebral disk hastalığı

AABBSS  TTRRAACCTT  Klip pel Tre na u nay syndro me (KTS) is a con ge ni tal vas cu lar mal for ma ti on as so ci a ted
with ab nor mal growth in the ex tre mi ti es. A ca se with KTS ac com pan ying ske le tal ano maly and
ner ve ro ot com pres si on symptoms is pre sen ted along with a re vi ew of the li te ra tu re. A 31-ye ar-old
ma le pa ti ent, who was be ing fol lo wed for KTS, pre sen ted to the ne u ro logy out pa ti ent cli nic com-
p la i ning of numb ness at the left arm, low back pa in, and numb ness and pa in spre a ding down both
legs. Physi cal exa mi na ti on re ve a led port wi ne sta in le si ons, va ri co se ve ins, and an in cre a sed cir cum-
fe ren ce and length at the left lo wer ex tre mity. The pa ti ent had tho ra cic sco li o sis with apex to the
right. Ne u ro lo gi cal exa mi na ti on sho wed hypo ac ti ve bi ceps and tri ceps ten don ref le xes at the left si -
de, hypo est he si a at the left C7 der ma to me, and po si ti ve La se gu e’s sign bi la te rally. Cer vi cal and lum-
bar MRI sho wed mul tip le disc prot ru si ons. It sho uld be kept in mind that ac com pan ying
pat ho lo gi cal con di ti ons in KTS may inc lu de sco li o sis and ner ve ro ot com pres si on as well as vis ce -
ral in vol ve ment and mus cu los ke le tal de for mi ti es.

KKeeyy  WWoorrddss::  Klippel Trenaunay Syndrome; scoliosis; intervertebral disc disease
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OL GU SU NU MU

31 ya şın da KTS ta nı sı ile ta kip te olan bir er kek has -
ta sol üst eks tre mi te de yak la şık 1 yıl dır uyuş ma his -
si, bel ağ rı sı ve her iki ba ca ğa ya yı lan uyuş ma ve
ağ rı şika yet le ri ile nö ro lo ji po lik li ni ği ne baş vur du.
Öz geç miş ve soy geç mi şin de baş ka özel lik bu lun -
ma yan ol gu nun fi zik mu a ye sin de; sol alt eks tre mi -
te de yay gın olup sol ab do mi nal ve dor sal böl ge le re
ya yı lım gös te ren şarap le ke si lez yon la rı sap tan dı.
Sol ayak sır tın da baş ta ol mak üze re sol alt eks tre -
mi te de va ri köz ven ler mev cut tu (Re sim 1). Sol alt
eks tre mi te hi per tro fi si olan has ta da; sol alt eks tre -
mi te de sa ğa gö re uy luk se vi ye sin de 3 cm, kalf se vi -
ye sin de 2,5 cm, mal le ol se vi ye sin de 1,5 cm çev re
far kı ar tı şı öl çül dü.  Sol alt eks tre mi te de sa ğa gö re
2,9 cm uzun luk far kı sap tan dı. Dor sal böl ge de
açık lı ğı sola ba kan skol yoz gö rü nü mü mev cut tu.
Nö ro lo jik mu a ye ne sin de sol da bi seps ve tri seps
ref leks le ri hi po ak tif, sol C7 der ma to mun da hi po es -
te zi ve di zes te zi, ve her iki ba cak için la sek tes ti 45
de re ce po zi tif bu lun du.

Do ğum sı ra sın da sol ba cak, ka rın ve sır tın sol
böl ge le rin de yay gın şarap le ke si lez yon lar mev cut -
muş. Sol alt eks tre mi te hi per tro fi si ve uzun luk far -
kı olan has ta nın hi per tro fi si 7 ya şın da fark edil miş,
yak la şık 18 ya şı na ka dar gi de rek art ma ya de vam et -
miş. 

Has ta nın fi zik mu a ye ne si ne ek ola rak eks tre -
mi te uzun luk gra fi le ri (or to rönt ge nog ram), ar te rio-
ve nöz dopp ler ul tra so nog ra fi ve man ye tik re zo nans
gö rün tü le me tet kik le ri ya pı la rak in ce len di.

Sol alt eks tre mi te ve nöz dopp ler ul tra so nog ra -
fi tet ki kin de sol alt eks tre mi te yü ze yel ve nöz sis-
tem de gra de 2 ve nöz yet mez lik sap tan dı, de rin
ve nöz sis tem de yet mez lik sap tan ma dı. Has ta ya sol
alt eks tre mi te, ser vi kal, to ra kal ve lom ber man ye -
tik re zo nans (MR) gö rün tü le me tet kik le ri ve ab do -
mi nal ul tra so nog ra fi tet ki ki ya pıl dı.

Spi nal ser vi kal MR in ce len me sin de C 6-7 in-
ter ver teb ral disk se vi ye sin de fo ra mi nal ste no za ne -
den olan sol pa ras ter nal fo ra mi nal prot rüz yon
(Re sim 2), lom ber spi nal man ye tik re zo nans gö rün-
tü le me de L4 ve L5 ver ter bral kor pus lar da he man -
ji om, L3-L4 se vi ye sin de disk te ha fif bul ging, L5-S1
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RESİM 1: Sol alt ekstremitede şarap lekesi ve variköz venler.

RESİM 2: Sagital Servikal Spinal MR’da C6-7 disk seviyesinde protrüzyon.

RESİM 3: Sagital Lomber spinal MR’da L3-4 disk seviyesinde bulging, L5-S1
disk seviyesinde protrüzyon.



in ter ver tab ral dis kin de an nü ler rüp tür ve san tral
prot rüz yon tes pit edil di (Re sim 3). Has ta nın ver-
teb ral X-Ray gra fi sin de or ta se vi ye de yak la şık 26
de re ce öl çü len açı ve kur va si so la ba kan skol yoz
sap tan dı (Re sim 4). Ab do mi nal ul tra so nog ra fi si
nor mal sı nır lar da bu lun du, iç or gan lar da he man ji -
yo ma rast lan ma dı.

TAR TIŞ MA

Klip pel Tre na u nay Sen dro mu, na dir gö rü len, kon-
je ni tal bir an ji o disp la zi dir.1-6 Has ta lık ilk de fa 1900
yı lın da Klip pel ve Tre na u nay ta ra fın dan vas kü ler
ne vüs, va ri köz ven, ke mik ve yu mu şak do ku hi per -
tro fi si nin ol du ğu kli nik tri ad ola rak ta nım lan mış -
tır.1,3,4,6 Do ğum dan iti ba ren ge li şen bir ano ma li dir ve
1/20 000-40 000 ora nın da gö rü lür.2,6 KTS’li has ta la -
rın %98’in de ka pil ler ve nöz mal for mas yon mev cut -
tur. Ve nöz anor mal lik ler ve hi per tro fi ise %60-70
ora nın da gö rü lür.4-6 Tri a dın tüm kom po nent le ri, va-
ka la rın yak la şık %63’ün de bu lun mak ta dır.2,4 KTS ta-
nı sı kli nik ola rak ko nur.2,3,6 KTS öne ri len ta nı
kri ter le ri ne gö re 2 ma jor özel lik içer mek te dir (Grup
a’ dan en az bir özel lik, an cak mut la ka a1 ve ya a2’yi
içer me li, ve Grup b’den en az bir özel lik).6

a. Kon je ni tal vas kü ler mal for mas yon lar
1) Şarap le ke si lez yon lar
2) Ven le rin hi pop la zi ve ya ap le zi si, fe tal 

ven le rin var lı ğı, va ri kö zit ler, hi per tro fi, 
tor tu o zi te ve val vu ler mal for mas yon lar

3) Ar te ri o ve nöz mal for mas yon lar
4) Len fa tik mal for mas yon lar

b. Aşı rı bü yü me
1) Ke mi ğin uzun lu ğu ve ya çev re sin de ar tan 

bü yü me
2) Yu mu şak do ku nun uzun lu ğu ve ya 

çev re sin de ar tan bü yü me

He re di ter özel li ği bu lun maz ve cin si yet ora nı
eşit tir an cak ba zı araş tır ma cı la rın 18. kro mo zom -
da “de no vo su per nu me rary rin g” ano ma li si ve 
an ji yo ge ne tik fak tör VG5Q’da RA SA I1 mu tas yo -
nu nu KTS’li has ta lar da tes pit edil di ği ça lış ma lar
bu lun mak ta dır.1,5-8 Bi zim va ka mız da he re di ter bir
özel lik yok tu ve yu mu şak do ku hi per tro fi si, şarap
le ke si ve va ri köz ven bul gu la rı nın hep si bu lun -
mak tay dı.

Ge nel lik le KTS bir eks tre mi te yi, ço ğun luk la da
alt eks tre mi te yi et ki ler. İpsi la te ral üst ve alt eks tre-
mi te tu tu lum ora nı %10-15 ara sın da dır.1,6 Yal nız
üst eks tre mi te yi tu ta bil di ği gi bi çap raz iki eks tre -
mi te tu tu lu mu da gö rü le bi lir.9 Len fa tik tu tu lum ise
%11 ora nın da gö rü lür KTS’ de mus kü ler tu tu lum
bek len mez ve ya çok az gö rü le bi lir. Ka na ma ya se -
bep olan vis se ral or gan tu tu lu mu da gö rü le bi le ce ği
gi bi is ke let sis te mi ne ait ek pa to lo ji ler  de gö rü le bi -
lir. MR gö rün tü le me de eş lik eden yu mu şak do ku,
ke mik ve len fa tik sis tem tu tu lu mu hak kın da bil gi
edi ni le bi lir.1,6-10 Bi zim ol gu muz da tek eks tre mi te
tu tu lu mu mev cut tu. Ab do mi nal ul tra so nog ra fi ve
MR gö rün tü le me ile vis se ral or gan tu tu lu mu ve sol
alt eks tre mi te de len fa tik tu tu lum sap tan ma dı. An -
cak L4 ve L5 ver ter bral kor pus lar da he man ji om
sap tan dı. KTS’li has ta lar da ki vas kü ler mal for mas -
yon ku ta nöz he man ji yom dur ve şarap le ke si 
(port-wi ne) tar zın da dır.1-6 Bi zim ol gu muz da sol alt
eks tre mi te den lom ber böl ge sol ab do mi nal ve dor-
sal böl ge le re uza nım gös te ren yay gın şarap le ke si
lez yon la rı mev cut tu. KTS’de ve nöz sis tem ano ma -
li le ri gö rü le bi lir. Tu tu lum gös te ren eks tre mi te de ki
ve nin fib röz bant lar la eks ter nal kom pres yo nu, age-
ne zi si, hi pop la zi si, at re zi si ile per sis tan em bri yo nik
ven var lı ğı ile kar şı mı za çı ka bi lir.2-4,6 Yü ze yel ve -
nöz sis tem anor mal li ği ise va ri köz ven ler ola rak
kar şı mı za çı kar ve va ri koz ven ler ge nel lik le adö le -
san ça ğın dan son ra olu şur.1,2,6 Bi zim ol gu muz da alt
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RESİM 4: Vertebral X-Ray grafide açıklığı sola bakan skolyoz.



eks tre mi te dis ta lin de va ri köz ven ler mev cut tu ve
has ta ya yap tı rı lan sol alt eks tre mi te ve nöz dop ler
ul tra so nog ra fi de yü ze yel ve nöz sis tem de gra de 2
yet mez lik sap tan dı, de rin ve nöz sis tem de pa to lo ji
sap tan ma dı. 

Klip pel Tre na u nay Sen dro mu ge li şi min de de-
ği şik te o ri ler mev cut tur. Bi rin ci si ve nöz hi per tan -
si yon, anor mal ve nöz yo lak lar ve do ku hi per tro fi si
ile so nuç la nan ve nöz sis te min pri mer obs trük si yo -
nu dur. İkin ci si, KTS’de %56 ora nın da gö rü len in-
tra u te rin ha yat ta ilk tri mes ter de reg re se ol ma sı
ge re ken la te ral em bri yo nik ve nin reg re se ol ma ma -
sı so nu cu mey da na ge len do ku hi per tro fi si dir.6,7

Üçün cü sü ise ge ne tik ola rak kon trol edi len an ji yo -
ge ne zis ve vas kü lo ge ne zis den ge si nin bo zul ma sı -
dır.2 Bu has ta lar da et ki le nen eks tre mi te de ne vüs
var lı ğı na bağ lı ola rak kan akı mı art mış tır ve di ğer
eks tre mi te den da ha ka lın dır.6,7

Klip pel Tre na u nay Sen dro mun da en sık gö rü -
len semp tom ağ rı dır. Ağ rı yı oluş tu ran se bep ler kro-
nik ve nöz yet mez lik, se lü lit, yü ze yel trom bof le bit,
de rin ven trom bo zu, vas kü ler mal for mas yon kal-
si fi kas yo nu, in tra os se öz vas kü ler mal for mas yon,
ar trit ve nö ro lo jik kö ken li ola bi lir.2,6 Bi zim ol gu -
muz da bel ve her iki alt eks tre mi te de yak la şık 1
yıl dır ağ rı şika ye ti mev cut olup has ta nın MR ve
X-Ray gö rün tü le rin de L4 ve L5 ver te bral kor pus -

lar da he man ji om, L3-L4 se vi ye sin de disk te ha fif
bul ging, L5-S1 in ter ver teb ral dis kin de an nü ler
rüp tür ve san tral prot rüz yon tes bit edil di. C6-C7
in ter ver teb ral disk se vi ye sin de fo ra mi nal ste no za
ne den olan sol pa ras ter nal fo ra mi nal prot rüz yon
ve kur va si so la ba kan skol yoz mev cut ol ma sın dan
do la yı mev cut ağ rı şika ye ti alt eks tre mi te ve nöz
sis tem mal for mas yo nu na bağ lı komp li kas yon lar
ile ol ma yıp eş lik eden ek is ke let sis te mi ano ma li -
si ne bağ lı ol du ğu nu dü şün mek te yiz. Va ka mız da
alt eks tre mi te ler ara sın da yak la şık 3cm uzun luk
ve çap far kı nın so nu cun da skol yoz ge liş tir di ği ve
bu nun ze min de ser vi kal ve lom ber böl ge de kök
ba sı sı na yol açan disk prot rüz yon la rı yol aç tı ğı
dü şün ce sin de yiz. Has ta mı za semp tom la rı nın ge-
ri le ye bi le ce ği dü şü ne rek kı sa olan eks tre mi te si ne
yö ne lik uzat ma ame li ya tı öner dik an cak ope ras -
yo nu ka bul et me di, fi zik te da vi prog ra mı na alın -
dı.

So nuç ola rak KTS’de te da vi ço ğun luk la kon-
ser va tif tir. Vis se ral or gan tu tu lu mu, kas is ke let 
sis te mi ne ait de for mi te gi bi ek pa to lo ji le rin bu lun -
du ğu du rum lar da me di kal ve ya cer ra hi te da vi uy-
gu la na bi lir. Özel lik le alt eks tre mi te de be lir gin
uzun luk far kı na yol aç mış va ka lar da skol yoz ve spi-
nal si nir le rin kök ba sı la rı gi bi ver teb ra kö ken li pa-
to lo ji le re ne den ola bi le ce ği akıl da tu tul ma lı dır.
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