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Olgu Sunumu: Elefentiazis

A Case Report: Elephantiasis
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BZET

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS) nadir gériilen konjenital bir hastalik olup porto sarabi lekesi, venéz malformasyonlar ile birlikte olan
veya olmayan varikdz venler, kemik veya yumusak dokusu hipertrofisi triadi ile karakterize sendromdur. Lenfatik filariazis genellikle genital
anomaliler,lenfédem veya elefentiazis patolojileri ile birlikte olan filarial enfeksiyon etkeninin sebep oldugu bir hastaliktir. Bu sunumda sag
bacak sisligi ve buna eglik eden dermatolojik bulgular ile birlikte 20 yaginda erkek bir olgu sunulmustur. Ayirici tanida filarial elefentiazis
dislaniimis ve sonug olarak olguya KTS tanisi konulmustur. (Turkiye Parazitol Derg 2012; 36: 188-90)
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ABSTRACT

Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare disease and a syndrome that is characterized by the triad of congenital port wine stains,venous
malformations with or without varicose veins, bone or soft tissue hypertrophy. Lymphatic filariasis is a filarial disease which usually occurs
with genital anomalies, pathologies associated with lymphedema or elephantiasis caused by a filarial infectious agent. In this case report, a
20-year-old male patient admitted to our clinic for diagnosis and treatment with right leg edema and lesions compatible with dermatologi-
cal manifestations. In the list of differential diagnosis, filarial elephantiasis was also thought, consequently KTS was diagnosed.

(Turkiye Parazitol Derg 2012; 36: 188-90)
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GiRi§ tasyonlarin oldugu bildirilmistir (1). Bu bulgu ve semptomla-
rnn gorildigu bazi konjenital hastaliklar da mevcuttur.
Klippel-Trenaunay sendromu (KTS), ilk olarak 1900 yillarda
Fransiz doktorlar Maurice Klippel ve Paul Trenaunay tarafin-
dan iki hastada benzer olarak asimetrik yumusak doku ve

kemik hipertrofisi ile birlikte hemanjiomatoz deri lezyonlari-

Wuchereria bancrofti, Brugia malayi ve Brugia Timori, bank-
roftian ve brugian filaryaza neden olan paraziter etkenlerdir.
Dinya capinda vyaklagtk 1 milyar kisi risk altindadir.
Gunumuizde gelismekte olan Ulkelerde yaklagik 120 milyon
kisinin bu etkenlere bagl enfekte oldugu tahmin edilmekte-
dir. Bunlanin yaklasik 40 milyonunda ise lenfédem ile birlikte ~ nin goérlilmesi Gzerine tanimlanmistir. Uzun yillardan sonra
veya buna ek olarak hidrosel (ve Grogenital hastaligin diger ~ bu tanimlama; kapiller malformasyon (porto sarabr lekesi),
formlan), epizodik adenolenfaniit, tropikal pulmoner eozino-  yumusak doku ve kemik hipertrofisi ve atipik lateral varikozi-
fili ve elefentiazis dahil olmak Uzere diger patolojik manifes-  te Uclemesi ile karakterize Klippel-Trenaunay Sendromu
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olarak adlandinlmistir (2). Makalemizde ilging olarak bir konjeni-
tal malformasyon komponenti veya filariazis gibi iki patolojinin
kesisim bulgusu olan elefentiazisli bir olgu sunulmus ve sonug
olarak hastada KTS distndlmstir.

OLGU SUNUMU

Yirmi yasinda erkek hasta acil servise sag alt ekstremitede ayak
parmaklar distalinden uyluk proksimaline kadar olan sislik, sag
uyluk lateralinde agn, kizariklik ve sistemik ates sikayetleri ile
bagvurdu.Hasta daha dnceden sag bacaktaki bu jeneralize sigli-
gin cocukluk déneminden itibaren var oldugunu, son 3 giindur
surekli ayakta durdugunu, daha da sisip bu hale geldigini, ayni
zamanda sad uyluk laterinde agri ve kizariklik bagladigini belirtti.
Hasta ayrica cocukluk déneminden itibaren bir dizi lenfovaskuler
cerrahi operasyonlar gecirdigini beyan etti.

Hastanin acil serviste dl¢ilen vital bulgulan; Ates 39.3°C, Tansiyon
Arter: 120/80 mmHg, Nabiz 88 vuru/dk idi. Fizik muayenesinde kas
iskelet sisteminde sag ayak birinci ve ikinci falankslarda deformite
ve plantar fleksiyon kontraktlr(, sag alt ekstremitenin sola gore
distalden proksimale kadar total olarak uyluk gevresinde 17 cm,

Resim 1. Uyluk lateralinde bordo renkli Porto sarabi lekesi

Resim 2. Kaldinm Tasi gorinimiinde deri (hiperkeratotik papdller
ve hiperpigmente sklerotik lezyonlar) ve yumusak doku hipertrofisi

kaf cevresinde 13 cm olacak sekilde cap artigi vardi. Cilt muayene-
sinde patolojik olarak; sagd uyluk lateralinde yaklagik 20x4 cm
genisliginde bordo renkli porto sarabi rengini andiran lezyon
(Resim 1), hemen bu bdlgenin altinda ciltte ddem ve hiperemi ile
uyumlu akut inflamasyon bulgulari ile birlikte olan selllit, sag pre-
tibial bolgeden sag ayak dorsaline ve falankslarin dorsal kisimlari-
na uzanan multipl varrikoz ve papuller lezyonlar, ayak parmaklarin
dorsal yiziinde jeneralize kalinlasma ve kaldirm tagi gérinimun-
de deri, sag pretibial bdlgede hiperkeratotik papdller ve arada
hiperpigmente sklerotik lezyonlar inspekte edildi (Resim 2).

Hastanin laboratuvar bulgularinda beyaz kiire ve diger tam kan
ve rutin parametreleri normal referans araliklarinda idi. Sag alt
ekstremite renkli vendz doppler USG ile akut tromboz bulgulari-
nin olmadigi, krural seviyede ven caplarinda belirgin artis goral-
di. Hasta elefentiazis ve sellllit dntanilari ile servisimize yatinldi.

Sellilit nedeniyle hastaya 12 saatte bir, 400 mg. IV, siprofloksasin
tedavisi baglandi. Hastanin takiplerinde ates saptanmadi. Gece
22:00'den sonra periferik kanda filarial elefentiazis etkeni olan
Wucheheria Bancrofti veya Brugia Malai mikrofilaryalar arastirld
ancak herhangi bir paraziter etken saptanamadi. Sag skrotal kitle
nedeninin ddem ile birlikte grade 2 varikosel oldugu belirlendi.
Testis parankimleri normaldi. Yapilan lenfosintigrafi sonucu; len-
fatik obstruksiyon ile uyumlu bulgular saptanmasi tzerine sellilit
tedavisi sonrasi Kalp Damar Cerrahisi servisine nakil edilmesine
karar verildi.

TARTISMA

Klippel-Trenaunay Sendromu (KTS) nadir gorilen konjenital bir
hastalik olup porto sarabi lekesi, vendz malformasyonlar ile bir-
likte olan veya olmayan varikéz venler ve kemik veya yumusak
dokusu hipertrofisi triadi ile karakterize bir sendromdur.
Genellikle tek ekstremite tutulumu gérilir (3). En sik bacaklar,
kollar ve gbévde, nadiren bas ve boyun tutulumu gdzlenir.
Hastalarin yaklagik %75 inde semptomlar 10 yasin altinda ortaya
cikar ve lezyonlar cogunlukla konjenitaldir (4). Erkekleri kadinlar-
dan daha ¢ok etkiler. insidansi 100.000 de 2-5 olgudur. Turkiye'de
de literatirde bildirilmis 26 vaka calismasi vardir. Tirkiye'de
genodermatozlu olgularin insidansini belirlemek amaciyla yapi-
lan bir retrospektif calismada 1303 olgu igerisinde %3.5 gérilme
sikligi bildirilmistir (5). Mayo Clinic'te 252 hastada yapilan bir
caligmada hastalanin %98'inde porto sarabi lekesi, %72'sinde
vaskiler malformasyonlar, %67'sinde ekstremite hipertrofisi
gorllmustar (2). Yuz kirk dért hastayi iceren bir bagka calismada,
hastalann %95'inde kutandz vaskiler malformasyonlar, %93'tnde
ekstremite hipertrofisi %76'sinda tek ekstremitede bulunan vas-
kiler malformasyonlara rastlanilmistir (7). Bu lezyonlar tipik ola-
rak tek ekstremite tutulumuyla birlikte alt ekstremite tutulumu
Ust ekstremite tutulumundan daha fazla oldugu saptanmistir (8).

Olgumuzun bu sendromun Ug klinik durumuna uymasi, radyolo-
jik gorintileme yéntemleri ile lenfo-okluzyonlarin ve venoz cap
artiginin gosterilmesi ve dermatojik bulgularin konjenital lenfove-
ndz malformasyonlara isaret etmesi Klippel-Trenaunay Sendromu
tanisini koydurmustur.

Filarial enfeksiyonlar; Lenfatik filariazis, onkoserkozis ve loaizis
olmak Gzere baglica lge ayrilir. Bu hastalik etkenleri kan ve doku
parazitleri olup timU artropodlarin isirmasi ile bulasir (6).
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Klippel-Trenaunay Sendromu ayirici tanida en fazla lenfatik filari-
azis ile kansabilir. Lenfatik filariazis genellikler genital anomaliler,
lenfédem veya elefentiazis ile uyumlu bir filarial enfeksiyon cesi-
tidir. Etkenler Wuchereria bancrofti, Brugia malayi ve Brugia
timoridir (6).

Ultrasonografi ve lenfosintigrafi tetkikleri ile anormal lenfatik
fonksiyonlari gésteren lenfatik dilatasyonlar saptanabilir. Yumusak
dokularin bakteriyel ve fungal superenfeksiyonlarinin neden
oldugu sekonder inflamasyonlar elefentiazis ile birlikte olan fizik-
sel bozukluklara neden olabilir. Lenfatik filariazisin akut manifes-
tasyonunda dort durum vardir. Birincisi ve en dnemlisi skrotumda
ve uzuvlarda bakteriyel ve fungal superenfeksiyonlarla ilikili akut
inflamasyon bulgular, ikincisi lenf nodlarinda soguk 6dem olarak
adlandinlan patolojilerdir. Periferik kan eozinofilisi ve antifilariyal
antikor titre ylksekligi ile birlikte olan ve restriktif akciger hasta-
g1 karakterinde tropikal pulmoner eozinofili tablosu Gglinct
durumdur. Dérdiinclsi ise akut eozinofilik inflamasyon ile karak-
terize lenfanjit tablosudur. Kronik olgularda W. Bancrofti'nin
etken oldudu hidrosel tabloya en cok eslik eden kronik bir
durumdur. Endemik bdlgede %40-60 oraninda gorilir. Progresif
seyir gosterir. Hidroseli olan bir¢ok hastanin kaninda mikrofilarya-
lar dolasir. Kronik lenfddemi veya elefantiazisi olan olgularin ¢cok
az kismi mikrofilaremiktir (3).

Olgumuzda da benzer sekilde skrotal sislik saptanmis olup yak-
lagik 1 yil dnce baglayan bu sorunun zaman igerisinde geriledigi
ogrenilmistir. Skrotal muayenesinde hidrosel ile uyumlu lezyonun
olmadigd, sag taraf grade-2 varikosel ile uyumlu ven pakelerinin
oldugu gorildu.

Butlin bu bilgiler 1siginda olgumuza periferik kan 6rneklerinde
parazitin gérilmemesi, bacaklardaki lezyonun bilateral degil tek
tarafli olmasi, porto sarabi rengi ve tipik verrukoz lezyonlarin

dikkati ¢ekmesi ve ekstremite sisliginin konjenital baglamasi
nedenlerinden dolayi ayirici tanida filarial enfeksiyon ekarte edil-
mis olup KTS tanisi konulmustur.

Klippel-Trenaunay Sendromu nadir bir konjenital malformasyon
olmasina karsin, tani koydurucu 6zgin bulgularn nedeniyle eks-
tremitelerde sislik, yumusak doku enfeksiyonu ve dermatolojik
bazi sikayetler ile gelen olgularda ayirici tanida akla getirilmesi
gereken bir hastaliktir.

Cikar Catismasi
Yazarlar arasinda herhangi bir ¢ikar ¢catismasi yoktur.
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