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Ulevaade
Klippeli-Trénaunay sindroom (KTS) on haruldane kaasasiindinud veresoonte vadrarengu

sindroom, mida iseloomustavad veenilaiendid, kapillaaride vaarareng ja tihti tihe jaseme
liigkasv. VGib esineda liimfaatilisi vdadarmoodustisi, kuid arterite ja veenide vahelisi lisalihendusi
(fistuleid) pole kirjeldatud. Sageli kaasnevad haigusega valulikud veenipdletikud koos
trombide esinemisega, slivaveeni tromboosid ning akitselt algav venoosne verejooks.

Tekkepohjused

Muutus tekib parast viljastamist ning seetdttu pole paritav. KTS-i Uheks pohjuses on
somaatiline muutus PIK3CA (3g26.32) geenis. Antud muutus tekib juhuslikult varajases
embriionaalses arengus Uhes rakus. Rakkude jagunemise jargselt monedes rakkudes esineb
muutus, kuid mitte kdigis. Seda kutsutakse mosaiiksuseks (joonis 1). PIK3CA geen annab
juhised PI3K valgu tihe alajaotuse tootmiseks. PI3K-
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Kliiniline pilt

Vaararengud esinevad nii kapillaarides kui veenides. Esineb kapillaaride laienemist ning nende
t66d reguleerivate narvide kahjustust. Veenilaiendite esinemine suurendab tromboosi ohtu.
Esineb aslimmeetriline kehaosade suurenemine, mis tuleneb skeleti voi pehmekoe
muutustest. Suurenenud jase mojutab motoorikat. Vaga harvadel juhtudel esineb
siindakttitlia voi polldaktiitlia. Esinevad Ulle kogu keha erineva suurusega portveinilaigud
(joonis 2). Nahal vbib esineda staasekseem. Diagnoos pd&hineb kolmel leiul: kapillaaride
vaararengud, venoossed vaararengud ja skeleti hiipertroofia. Haiguse komplikatsioonideks on
tromboos, tselluliit, [imfédeem, sisemine verejooks, kopsu trombemboolia.



Joonis 2. Portveinilaik. Wei, Shih & Liu, Yu & Lin, Dao & Tsai, Pei. (2024).
Klippel-Trénaunay syndrome with profound abdominal lymphatic-venous
malformation in a three-day-old newborn: a case report and literature review.
Frontiers in Pediatrics. 12. 10.3389/fped.2024.1326909.

Parandumine
Haigus on peaaegu alati sporaadiline, mis tdhendab, et

tegemist on suguv@sas esmase juhtumiga. Muutus on
somaatiline (ehk esineb ainult keharakkudes) ning seega

pole edasi parandatav.

Jalgimine ja ravi

Ravi on suunatud siimptomite leevendamisele ja verehiilivete ennetamisele. Jalgade eri
pikkuse korral on abi kdrgendavatest taldadest. Vajalik on flisioteraapia ning vadga piiratud
lilkuvuse korral kirurgiline ravi. Antikoagulantravi ja kompressioonravi on oluline trombide

ennetamiseks ning tihti kestab ravi terve elu. Limfiteede ja veresoonte probleemide korral
vOib abi veel olla siroliimusest. Veenilaiendite leevendamiseks vdib vajalik olla kirurgiline ravi.
Laserravi on vajalik pindmiste vaararendite raviks. Vaga olulisel kohal on kehalise aktiivsuse
sailitamine. PI3K raja inhibiitori (Alpelisib) kasutamine on ndidanud head efekti - elukvaliteedi
paranemist ning hiipertroofia ja vaskulaarsete siimptomite vahenemist.

Prognoos
Kliiniline avaldumine vdib olla vaga erineva raskusastmega, seega prognoos on igal patsiendil

individuaalne.
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