Daha fazla bilgi icin
WWW.CMTC.NL/EN

Email: president@cmtc.nl

Ticaret Odas1 Kayit
numaras1 40508004

De CMTC-OVM organizasyonu drnegin su
sertifikalara sahiptir:

© Telif CMTC-OVM Hollanda

Together
Everyone
Accomplishes
More
Q=)

Klippel-Trenaunay Sendromu’nun
(KTS)

Klippel-Trenaunay Sendromu’nun
(KTS) U¢ ana 6zelligi vardir: bir ya

da birden fazla uzuvda (cogunlukla
bir bacakta) koyu sarap renginde bir
dogum lekesi, kan daman anomalileri
ve koyu sarap rengi dogum lekesi olan
uzuvda asirn buyume.
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Detayl tamm

Klippel Trenaunay Sendromu (KTS), ilk defa 1900
yilinda Fransiz doktorlar Maurice Klippel ve Paul
Trenaunay tarafindan tarif edilen, bir ya da birden
fazla uzuvda (cogunlukla bir bacakta) koyu sarap
rengi lekeye eslik eden damar malformasyonlar ve
bir uzvun asin blyumesiyle karakterize, irsi olma-
yan nadir bir tibbi durumdur. Bazen, syndactili (el
veya ayak parmaklarinin birbirine kaynamasi) ve
lenf 6demi (yumusak dokuda siv1 birikmesi) gibi ek
semptomlar da olabilir.

2016 yilinda, KTS’nin, yalnizca etkilenmis dokuda
var olup vicudun baska hicbir yerinde olmayan bir
DNA degisikligine (mutasyona) baglh oldugu kesfe-
dildi. Buna DNA mozayigi denir. Bu da KTS’nin 1rsi
olmadigr anlamina gelmektedir.

Bu mutasyon PIK3CA genindedir ve hamileligin
erken donemlerinde (5-8. Hafta) ortaya ¢ikar.
PIK3CA mutasyonu, etkilenen hicrelerin daha aktif
olmasina sebep olur, bu da artan damar bluylmesi
demektir.
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One Zygote

Genetic
change

KTS’nin isaret ve Semptomlar

- Uzuvlarda asin blyidme. Cocuklukta, uzuvda asin
bUyume, 6zellikle de bacak boyu gozlemlenmeli-
dir. Bu genellikle orantisal kalir.

- KTS'deki koyu sarap rengi dogum lekesinde ba-
zen sizint yapan ya da kanayan mor kabarciklar
gorulebilir.

- Dahaileri yaslarda, KTS, varisli damarlarla ilgi-

li daha fazla soruna ve yorgun ve agir bacaklar,

sisme ve sonunda bir damar Ulseri olasiig gibi

kronik damar yetmezligine bagh sikayetlere ne-
den olabilir.

- Bazen sislik, yetersiz isleyen bir lenfatik drenaj sis-
temi nedeniyle gelisir ve lenfodem ile sonuclanr.
Lenfodem ayrica insanlan erizipellere (selllit ola-
rak da adlandinlir) kars1 daha duyarl hale getirir.

- KTS'li kisilerde tromboz riski artar. Bu agnh da-
mar iltihaplannda kendini gbsterebilecegi gibi
bacak veya kolda Derin Damar Trombozu olarak
da kendini gdsterebilir. Pulmoner emboli riski de
artar. Sigara icmek ve 6strojen bazli dogum kon-
trol yontemi kullanimi tromboz riskini artinr, ki
0 yuUzden tavsiye edilmez. Hormon bobini veya
mini hap gibi ‘yalnizca progesteron iceren’ dogum
kontrolU guvenle kullanilabilir.

Mosaic

- Agn KTSde sik gorulen bir sikayettir. Yukanda
sayilan nedenlere ek olarak, bUyume sacilan, artirit
ve noropatik agn da olabilir.

- KTS'li bazi kisilerde ayrnca abdominal ve pelvik
organ sorunlan da eslik eder; bu durum jinekolojik
problemlere (agir adet donemleri veya gebelikte
problemler), Urolojik ve bagirsak problemlerine (ka-
nama) yol acabilir. Hamile kalmak isteyen kadin-
lann hamilelikten 6nce bir jinekologa damismasi
tavsiye edilir.

Muhtemel komplikasyonlar

- Bacak boyu farkliigr: Bacak boyu farkhiigr kicuk
yaslardan itibaren goézlemlenmelidir ki hasta daha
blyuk yasinda bacak boyu farki yasamasin.

- Koyu sarap rengi dogum lekesinde sizinti veya
kanama

- Lenfodemi veya seldlit

- Varis damar: uzun vadede, KTS’si olan bir kisi yor-
gunluk, agirbik, sisme veya damar uUlseri gibi daha
fazla varis sorunu gelistirebilir.

- Tromboz ve pulmoner emboli: KTS hastalannda
daha sk gbrliyoruz ve gencg yasta ortaya cikabiliyor.
Aciklanamayan bacak veya akciger sikayetlerinde bu
komplikasyon dustnulmelidir.




