Klippel-Trenaunay Sendromlu Bir Olguda
Glokom ve Tedavisi
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ABSTRACT

Bu ¢aligmada yUz ve boyundan basglayip neredeyse vicu-
dun tim sol yansinda uzanmakta olan hemanjiomlar ve
bu hemajiomlara eglik eden yumugak doku hipertrofleri
mevcut olan, Klippel-Trenaunay sendromu tanisi almig, 20
yasinda bir erkek hasta ve bu hastaya uygulanan tedavi
sunulmustur. Olgumuzun sol gézinde skleral damarlarda
belirginlesme, skleral pigmentasyon, iris renginde koyulas-
ma ve iris proseslerinde belirginlesme mevcuttu. Oncesinde
duzenli bir anti-glokomatéz tedavi almamig olan hastanin,
bagvuru anindaki sol géz ici basinal (GIB) 33 mmHg idi.
Brimonidine+timolol maleat kombinasyonu igeren (Com-
bigan) damla sonrasi 1. ayda GIB'ni 17 mmHg'e dismis-
0. Olgumuzda buftalmus 6ykist olmadig icin glokomun,
juvenil baglangicli oldugunu tahmin etmekteyiz ve medikal
tedavi ile hedefledigimiz GiB'na ulasabilmis olmamizda,
bunun &nemli bir etken oldugunu disiniyoruz.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Trenaunay sendromu, glokom,
Brimonidin+Timolol maleat kombinasyonu.

GiRiS

Klippel-Trenauney Sendromu (KTS), yiz ve ekstermi-
teleri etkileyecek sekilde, derin vendz displazi sebebiyle
olustugu dusuntlen nadir gérilen nérokutendz vaskiler
bir hastaliktir.! Varikéz venler, yizde porto sarabi lekesi,
kemik ve yumusak dokularin hipertorfisi Gglemesi ile ka-
rakterizedir. Etkilenen kisiler genellikle yuzlerinde porto
sarabi lekesi ile dogdarlar. Bu kisilerde zamanla kronik
vendz-lenfatik tikanikliga bagh olarak yUkselen doku ba-
sinci sebebiyle, ekstremitelerde hipertrofi gelismektedir.?
Géz bulgular olarak konjonktival ve retinal varikdzler,
koroidal incelme, orbital varisler, iris heterokromisi ve
glokom bildirilmigtir.3

We report a 20-year-old male diagnosed with Klippel-Tre-
naunay syndrome who had hemangiomas starting from
the face and neck and covering almost the entire left side
of the body in association with soft tissue hypertrophy, and
we present the treatment that we implemented. Increased
scleral pigmentation, prominent scleral vessels, increased
iris pigmentation, and prominent iris processes were pre-
sent in the left eye. The patient had not received any anti-
glaucoma treatment on a regular basis before, and the
intfraocular pressure (IOP) of the left eye was 33 mmHg
on presentation. It decreased to 17 mmHg after 1 month
of brimonidine+timolol maleate combination (Combigan)
treatment. In our case, we suspected juvenile onset glauco-
ma since there was no history of buphthalmus and we think
that it was an important factor in the satisfactory outcome
of medical treatment achieving the target IOP.
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Hastaligin olugsumu ile ilgili farkli teoriler meveuttur.
Yazarlarin buytk cogunlugu derin vendz atrezinin hasta-
lik patofizyolojisindeki en énemli sebep oldugunu ve bu
patolojinin ekstermite ddemi ve hipertrofisine yol achgi-
ni savunmaktadir.® KTS genellikle sporadik bir sendrom
olarak gérilse de, otozomal dominat olarak gecen aile-
sel vakalar da bildirilmigtir. Dolayisi ile KTS nin multifak-
téryel bir kaltiminin oldugu tahmin edilmektedir.

Bu calismada nadir gérilen Klippel-Trenauney
sendromu bir glokom olgusu ve ona uygulanan tedavi
sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Olgu klinigimize oftalmolojik muayene igin konsul-
te edilmis olan 20 yasinda bir erkek hastaydi. Hastanin
dykisinde yizinde dogumdan beri devam eden ve
nadiren kanamalara da neden olan porto sarabi lekesi
olarak adlandirilan, nevis flammeus mevcuttu. Hastada
porto sarabi lekesine, yizinin dézellikle sol yarisini ve st
dudagin sol yansini da iceren fasial hemi-hipertrofi de
eslik etmekteydi (Resim 1). Olgumuzda hemanjiomlar
yUz ve boyundan, tim sol gégusi icerecek sekilde, sol
omuz, sol kol, sol sirt ve sol umlikal yaridan, tom sol
bacak ve baldiri da kaplayacak sekilde, vicudun hemen
hemen tUm sol yarisinda uzanmaktaydi ve tim bu bél-
gelerde yumusak doku hipertrofisi mevcuttu (Resim 2).
Hastamizin sistemik sorgusunda cocukluk ¢agindan beri
gecirilmig epilepsi 6ykisi mevcuttu ve ndbetleri uzun bir
sUredir ilagla kontrol altina alinmigh. Solunum, kardio-
vaskoler ve Uriner sistem sorgusu dogaldi.

Oftalmolojik muayenesinde en iyi dizeltilmis gér-
me keskinlikleri, sag géz icin tashihsiz 10/10, sol géz
icin +0.50 cam ile 10/10 idi. Hastanin biomikroskopik
muayenesinde, sa§ gdéz normaldi. Sol gézde kapaklarda
varikéz olugsumlar mevcuttu. Sol konjonktivada vaskiler
dilatasyonla uyumlu olacak sekilde skleral damarlarda
belirginlesme ve sklerada yaygin pigmentasyon vardi
(Resim 3). Kornea normal ve saydam, én kamara nor-
mal derinlikte ve sakindi. Ayni gézde iris renginde be-
lirgin bir koyulasma mevcuttu (Resim 4). Pupillasi nor-
maldi ancak her iki géze pupilla dilatasyonu yapilirken
es zamanh damlalar damlatilmig olmasina ragmen, sol
pupillanin hem daha ge¢ hem de daha az dilate oldugu

Resim 1: Yizin sol yarnisini ve Gst dudagin sol
yarisini iceren nevus flammeus-+fasial hemi-hi-
pertrofi.

Resim 2: YUz ve boyundan, tim sol gégusi
icerecek sekilde, sol omuz, sol kol, sol sirt ve
sol umlikal yaridan, tOm sol bacak ve baldiri
da kaplayacak sekilde, vicudun hemen hemen
tom sol yarisinda uzanmakta olan hemanjiom
ve tUm bu bélgelerde yumusak doku hipertro-
fisi.

g6ruldi. Her iki gézde de rubeosis iridis mevcut degil-
di. Gonioskopik muayenede sol gézde iris proseslerinde
belirginlesme ve pigmentasyon artisi ile beraber aginin
agtk oldugu gérildi. Hastanin pakimetri degerleri sag
g6z igin 536 um, sol géz icin 546 um olarak 8lgildu.
Géz ici basinclari (GIB); sag gézde 16 mmHg, sol gézde
ilagsiz 33 mmHg idi. Hastamiza, hastanemiz diginda bir
merkezde yaklagik 2 yil 6nce anti-glokomatéz ilag ola-
rak timolol maleat baglanmig ancak hastamiz bagvuru
aninda, yaklagik 6 aydir herhangi bir ilag kullanmadigini
ifade etmisti.

Fundoskopik muayenesinde sol gézde 5/10 oranin-
da glokomatéz cukurlagsma ile beraber, retinal damar-
larda tortusite artigi oldugu gérildi (Resim 5). Bilgisayar-

]

Resim 3: Skleral damarlarda belirginlesme ve sklerada yaygin koyu-
lagma.
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Resim 4: Sol gézde iris renginde koyulagma.

I gérme alani testinde periferde hafif duyarlilk kaybr ile
beraber, kér noktada minimal genigleme mevcuttu. Has-
tanin sol gézine brimonidine+timolol maleat kombinas-
yonu iceren (Combigan) damla ginde 2 sefer 1 damla
olacak sekilde baglandi ve damla sonrasi ertesi gin sol
GIB’'nin 19 mmHg’e, 1.ayda sonunda ise17 mmHg'e
distigu tespit edildi. Normal pakimetri degerine sahip,
ciddi bir gérme alani kaybi ve glokomatéz optik disk gu-
kurlasmasi olmayan hastamizda, bu tedavi ile 1. ay iti-
bari ile hedefledigimiz GIB'na ulaghgimizi gérdik.

TARTISMA

Sturge-Weber sendromu (SWS) kliniklerimizde nadi-
ren kargilagtigimiz bir durum olsa da, bu sendromun bir
varyant diyebilecegimiz KTS ¢ok daha nadir gérilen bir
fakomatozdir. SWS yaklagik 50000 kiside 1 goérilmek-
tedir ancak KTS igin bildirilimis bir insidans literatirde
mevcut degildir. SWS klasik olarak embriyolojik kékenini
néroektodermden alan ¢ sistemi etkilemektedir. Bunlar
cilt, géz ve sinir dokusudur. SWS'nun klasik prezentas-
yonundan farkl olarak, bu sistemlerden sadece ikisinin

etkilendigi varyantlari da mevcuttur. Tim bunlara ilave
olarak KTS ile eg zamanh olarak ayni olguda gérildo-
gu de bildirilmistir ve bu iki sendromun tamamen yada
kismi olarak, birbirleri ile siki iliski icinde olan, bir né-
roektordemal doku gelisim bozuklugunun varyasyonlari
oldugu kabul edilmektedir.'*

Onceki calismalarda SWS'lu olgularda hemanjiom
olan taraftaki gézde yaklagik olarak %33 oraninda glo-
kom gelistigi ifade edilmigtir. KTS i¢in benzer bir ¢alisma
literatirde mevcut degildir. SWS'unda glokom baglangic
konjenital, juvenil veya erigkin yaslarda olabilmektedir.
Glokom basglangic mekanizmasi, artmis episkleral vendz
basing ve geligsen agi bozukluklaridir.

Medikal tedavi ve laser trabekiloplastinin tedavi-
de genel olarak yetersiz kaldigi, goniotomi veya trabe-
kilotominin géz ici basina kontrolinde ¢ok daha efkili
oldugu gdsterilmigtir. Ancak bu vakalarda artmig olan
suprakoroidal hemoraiji ihtimali sebebiyle filtrasyon cer-
rahisinin, normal vakalardan ¢ok daha riskli oldugunu
hatirlamak lazimdir.”

Resim 5: Sol gézde glokomatéz cukurlagma ile beraber damarlarda tortusite artigi.
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ikisi KTS, dérdi SWS olan, alt hastanin alti géziinde
yapilmig olan bir caligmada, Latanaprost %0.005 dam-
la, hastalara ginde 1 sefer damlatilmig, tom hastalarda
belirgin bir GIB disist saglandigi ifade edilse de sade-
ce 2 hastada hedeflenen GiB'larina ulagsilabildigi rapor
edilmigtir. Konjenitale gére juvenil baglangi¢li olanlarda,
buftalmusu olmayanlarda ve gonioskopik olarak aginin
iyi korundugu vakalarda, medikal tedavinin yeterli olabi-
lecegi ve bu konu ile ilgili daha fazla vaka iceren calis-
malara ihtiya¢ duyuldugu ifade edilmigtir.®

KTS'lu olgular, genel olarak dogumla beraber yizde
bilateral olarak mevcut olan nevus flammeus ve vendz
displaziye sekonder vendz staz sonucu olusan glokom
sebebiyle géz kliniklerine refere edilmektedirler. Bizim
olgumuz da konsultasyon amaci ile klinigimize yénlen-
dirilmis ve bugine kadar dizenli olarak anti-glokomatéz
tedavi almamig olan biriydi. Olgumuzda buftalmus &y-
kusU yoktu ve bu sebepten dolayi glokomun juvenil bag-
langigh oldugunu disindik. Gonioskopik olarak agisi
korunmustu ancak klinigimize bagvurdugunda etkilenen
taraf olan sol gézde GiB'niilagsiz 33 mmHg idi ve en az
altr aydir herhangi bir ilag kullanmamigh. Biz hastanin
sol géziine brimonidine +timolol maleat kombinasyonu
iceren (Combigan) damla bagladik ve damla sonrasi er-
tesi gln géz ici basincini 19 mmHg, 1. ayda sonunda ise
17 mmHg olarak élctok. Hastanin sol géz icin pakimetri
degeri 546 um idi. Optik diskte tek tarafli yaklagik 5/10
oraninda glokomatéz cukurlagmasi mevcuttu. Bilgisayar-
I gérme alani testinde periferde hafif duyarlilik kaybi ile
beraber, kér noktada minimal genigleme vardi ve tim bu
bulgular 1siginda 17 mmHg’nin hedef GIB icin ideal bir
deger oldugunu dUsindik.

Bu calismada, acinin korundugu juvenil baslangic-
i KTS'a bagl bir glokom olgusunun 1 aylik takibinde,
hedef GiB'na ulagmak icin brimonidine+timolol maleat
kombinasyonunun tek basina yeterli olabildigini gérdik.
SWS ve KTS'ye bagh olusan glokomlarin tedavisinde,
dzellikle aginin korundugu ve gec baslangich glokom
olgularinda, brimonidine+timolol maleat kombinasyo-
nunun etkili bir tedavi alternatifi olabilcegini &ngérmek-
teyiz.
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