Opis przypadku/Case report

Zespot Klippel-Trenaunaya ze wspoétistnieniem innych
anomalii naczyniowych

Klippel-Trenaunay Syndrome coexisting with others vascular abnormalities

Grazyna Uchaiiska, Anna Wankiewicz, Krystyna Romanska-Gocka, Waldemar Placek

Katedra i Klinika Dermatologii w Bydgoszczy, Collegium Medium Uniwersytetu im. Mikotaja Kopernika w Toruniu,
kierownik Katedry i Kliniki: prof. dr hab. med. Waldemar Placek

Post Dermatol Alergol 2006; XXIII, 2: 94-99

Streszczenie

Zespot Klippel-Trenaunaya (ZKT) jest rzadkim schorzeniem charakteryzujacym sie triadg objawéw, takich jak wrodzone
znamie naczyniowe, zylaki koficzyn i przerost tkanek miekkich i/lub kosci. Oprécz wymienionych cech ZKT ma bardzo
bogatg symptomatologie kliniczna. Przedstawiamy przypadek 75-letniej kobiety z ZKT zdiagnozowanym w starszym
wieku, przyjetej do naszej Kliniki z powodu silnych dolegliwosci bélowych i owrzodzenia na podudziu w obrebie
naczyniaka. Podkreslamy rzadkos¢ naprzemiennej lokalizacji znamienia naczyniowego na skérze catego ciata, wigczajac
twarz i owtosiong skére gtowy. Ponadto u chorej wystepowaty réwniez rzadko opisywane w ZKT zylaki konczyn
gornych. Stwierdzono powiekszenie watroby i Sledziony, zmiany kostne i wspétistnienie niektérych cech typowych
dla innych anomalii naczyniowych, takich jak zesp6t Kassabacha-Meritta (trombocytopenia i hipofibrynogenemia)
i dla zespotu Parkes-Webera (przetoka tetniczo-zylna, niewydolnos¢ serca). Przedstawiamy przypadek ZKT na tle
przegladu literatury z uwzglednieniem klasyfikacji anomalii naczyniowych, etiopatogenezy i zréznicowanego obrazu
klinicznego.

Stowa kluczowe: zesp6t Klippel-Trenaunaya.

Abstract

Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare congenital malformation characterized by the triad of macular vascular
naevus, soft tissue and/or skeletal hypertrophy and venous varicosities. Despite of mentioned features KTS has a
highly variable clinical presentation. We present the case of the 75 year old woman with KTS diagnosed in elderly,
referred to our Clinic because of severe pain and ulceration on limb affected by vascular naevus. We would like to
underline the rarity of unilateral localization of naevus on the whole body including face and scalp. Moreover our
patient have had rarely described varicosities of upper limb. We We also observed hepato and splenomegaly, bone
abnormalities and the coexistance of some features characteristic for others vascular malformations such as
Kassabach-Metritt syndrome (trombocytopeny and hypofibrinogenemy) and Parkes-Weber syndrome (arterio-venous
shunting, heart insufficiency). We present this KTS in the association with review of the literature on the classification
of vascular abnormalities, etiopathogenesis and variety of clinical manifestation.

Key words: Klippel-Trenaunay syndrome.

Wprowadzenie

Zespot Klippel-Trenaunaya (ZKT) — okreslany wieloma
synonimami: naevus vasculosus osteohypertrophicus, an-
giomatosis osteohypertrophica — zostat doktadnie opisa-
ny przez Klippela i Trenaunaya w 1900 r. Autorzy ustalili
triade podstawowych objawoéw zespotu:

e wrodzone, zwykle jednostronne naczyniaki;
e zylaki na konczynach;

e przerost tkanek miekkich i kosci w okolicy objetej na-
czyniakiem [1].

Natomiast Parkes i Weber w 1918 r. zwrdécili uwage
na istniejace w tym zespole potaczenia tetniczo-zylne i na-
zywali to schorzenie haemangiectasia hypertrophica [2].
W obowigzujacej obecnie klasyfikacji klinicznej do ZKT
nie zalicza sie przypadkdow, w ktérych stwierdza sie obec-
nosc¢ jawnej klinicznie i obecnej w badaniu arteriograficz-
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nym przetoki tetniczo-zylnej. Przypadki te okresla sie mia-
nem zespotu Parkes-Webera (ZPW) [3].

ZKT opisywano u przedstawicieli wszystkich ras. Sto-
sunek chorujacych mezczyzn do kobiet wynosi 1,5:1 [4].
Czestos¢  wystepowania  zespotu  okresla  sie
na 1:20 000-40 000 zywych urodzen [5].

ZKT moze wystepowac w postaci:

e klasycznej;

e tzw. naprzemiennej, gdzie lokalizacja naczyniakéw nie
odpowiada metamerycznie przerostowi konczyny;

e poronnej lub nietypowej (formes frustes), gdzie brak
jest jednego ze sktadnikéw triady, a wiec:

—bez zylakéw — typus avaricosus,

— bez przerostu kosci — typus osteohypotrophycus (tzw.

wariant negatywny, ktory opisali Tietz i Fegler),

—bez naczyniakéw — typus anaeviformis [6, 7].

Przestanka do dyskusji nad etiopatogeneza, klasyfika-
¢ja i zréznicowanym obrazem klinicznym ZKT jest przypa-

dek przedstawionej przez nas chorej.

Opis przypadku

Chora, lat 75, zostata skierowana do Kliniki Dermato-
logii w Bydgoszczy w celu leczenia owrzodzenia lewego
podudzia, ktére pojawito sie po raz pierwszy w 47. roku
zycia i ponownie w 60. roku zycia i do dnia przyjecia do Kli-
niki nie ulegto wygojeniu. Owrzodzeniu towarzyszyt silny
bol konczyny dolnej lewej, nasilajacy sie w nocy. Od po-
nad 20 lat u chorej wystepowaty obustronne zylaki pod-
udzi, kilkakrotnie przebyta zakrzepowe zapalenie zyt pod-
udzia lewego, a w 1999 r. réwniez podudzia prawego, by-
ta kilkakrotnie leczona z powodu cellulitisu.

W dniu przyjecia do Kliniki stwierdzono rozlegte zmia-
ny skérne o charakterze naczyniaka. Na podstawie wywia-
du ustalono, ze zmiany te wystepuja od urodzenia i do-
tychczas nie byty diagnozowane. W rodzinie chorej nie wy-
stepowaty anomalie naczyniowe.

W ogélnym badaniu klinicznym stwierdzono nastepu-
jace odchylenia: znacznego stopnia skolioze, tetnienie zyt
w okolicy zyty szyjnej nadobojczykowej prawej, Sciszenie
tonbéw serca, cichy szmer skurczowy fali zwrotnej Il stop-
nia na koniuszku, nieobecne tetno na tetnicy grzbietowej

Ryc. 1, 2. Naczyniak blednacy
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lewej stopy oraz bardzo stabo wyczuwalne na tetnicy pod-

kolanowej lewej, powiekszenie watroby na 4 palce, wy-

stawanie sledziony spod tuku zebrowego na 3 palce.

W badaniu dermatologicznym stwierdzono:

e obecnos¢ ptaskowyniostego, czerwonobordowego naczy-
niaka, bledngcego pod wptywem ucisku, zlokalizowane-
g0 na prawej potowie owtosionej skory gtowy i na lewej
potowie skory twarzy i szyi, na prawej kofnczynie gérnej
i prawej gornej czesci tutowia oraz na lewej dolnej poto-
wie tutowia (plecy i brzuch), na przedniej powierzchni
koniczyny dolnej prawej i na koniczynie dolnej lewej
(ryc. 1, 2.). W obrebie naczyniaka obecne byty liczne wy-
broczyny i guzki krwotoczne (ryc. 3.);

e obecnos¢ owrzodzenia podudzia lewego wielkosci 7/5 cm
zlokalizowanego powyzej kostki bocznej, nieregularne-
go ksztattu, o nieréwnych brzegach, wypetnionego ziar-
ning i wydzieling surowiczo-ropna (ryc. 4.).

W badaniach dodatkowych wykryto nastepujace od-

chylenia od stanu prawidtowego:

e RTG czaszki, miednicy, kosci ramiennych, udowych,
przedramienia i podudzi:

—w obrebie kosci czaszki zmian nie wykazano. Siodto
tureckie typu zamknietego — bez zmian;

—zmiany o typie coxarthrosis w obu stawach biodro-
wych;

—kos¢ udowa lewa krétsza od prawej;

—zmiany przypominajace torbiele w szyjce kosci udo-
wej lewej i nieréwne zarysy obu kretarzy kosci udo-
wych;

— osteoporoza w obrebie kosci kohczyn gornych oraz
podudzi.

o RTG klatki piersiowej i ptuc:

—znaczna skolioza odcinka piersiowego kregostupa;

— pojedyncze zrosty optucnowo-osierdziowe po lewe;]
stronie, poza tym pola ptucne bez zmian ognisko-
wych; sylwetka serca nieco poszerzona.

¢ RTG kregostupa piersiowego

— osteoporoza, kregostup piersiowy z obnizeniem wyso-
kosci gornosrodkowych kregdw piersiowych, znaczne

skrzywienie kregostupa piersiowego, zaawansowane
zmiany zwyrodnieniowo-znieksztatcajace na tym od-
cinku, z cechami wielopoziomowej dyskopatii.

e Badanie dopplerowskie koficzyn dolnych

— uktad tetniczy obu konczyn dolnych bez patologii
w prezentacji B. W badaniu dopplerowskim krzywe
o prawidtowym, tréjfazowym ksztatcie i waskim
spektrum na wszystkich tetnicach, az do obwodu.
Bez cech obniZzonego oporu obwodowego. Gtéwne
pnie zylne uktadu powierzchownego i gtebokiego
drozne, cienkoscienne, tatwo podatne na ucisk. Po-
szerzenie zyt podkolanowych w pozycji stojace;j
po prawej mierne (15 mm), po lewej znaczne (25 mm
— tetniak zylny). W badaniu dopplerowskim bez pa-
tologicznego refluksu.

e Arteriografia kofczyn dolnych (dozylna)

— masywne zwapnienia w scianach podnerkowego od-
cinka aorty brzusznej oraz poczatkowych odcinkéw
tetnic biodrowych wspélnych. Przetoka tetniczo-zyl-
na na wysokosci kostki bocznej miedzy tetnica pisz-
czelowa przednia lewa a jedna z zyt powierzchow-
nych podudzia lewego.

o Arteriografia koficzyn dolnych (tetnicza)

—rozwarstwienie sciany aorty.

¢ USG jamy brzusznej

—watroba powiekszona o jednorodnych cechach miaz-
szu, w pecherzyku zétciowym echa ztogow, trzust-
ka, nerki sonograficznie prawidtowe, sledziona 20 cm
osi dtugiej, jednorodna.

e USG aorty brzusznej

—aorta brzuszna z licznymi blaszkami miazdzycowy-
mi w $cianach. Na dtugosci ok. 60 mm powyzej roz-
widlenia wykazano kanat rozwarstwienia szeroko-
$ci 3 mm, taczacy sie ze Swiattem aorty nieco poni-
zej ujscia tetnic nerkowych. Szerokos¢ swiatta aorty
w tym miejscu—1,8 cm.

e EKG catodobowe aparatem Holtera

—zarejestrowano 3 ekstrasystole komorowe, jedno-

ksztattne oraz 1300 ekstrasystoli nadkomorowych.

Ryc. 3. Wybroczyny i guzki krwotoczne

Ryc. 4. Owrzodzenia lewego podudzia
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Gtownie w ciggu dnia zarejestrowano 19 krétkich
wstawek (maks. 2-3 s) napadowego czestoskurczu
nadkomorowego, bez widocznych zatamkoéw P, wy-
zwolonych ekstrasystoliag nadkomorowa — czesto-
skurcze weztowe, Srednia czestosé skurczéw —160’.
Nie zarejestrowano zmian ST znamiennych dla nie-
dokrwienia.

¢ Badanie echokardiograficzne aparatem Sonos 2000 H-P

— powiekszenie prawej komory (3,4 cm w projekgji ko-
niuszkowej 4-jamowej) i obu przedsionkdw. Grubos¢
miesnia lewej komory w normie.

e Odchylenia w badaniach laboratoryjnych

—leukopenia: 3100/mms3,  trombocytopenia
64 000-74 000/mm3;

—obnizony wskaznik protrombinowy — 64-71%
(n:80-120%), hipofibrynogenemia — 135-108 mg%
(n:200-400 mg%).

— badania biochemiczne: bilirubina — 1,14 mg/dl—1,56
mg/dl (n:0-1 mg/dl), ASPAT — 78 — 80 U/l (n:0-38
U/D), ALAT — 62—64 U/l (n:0-41 U/1), HCV (+).

Dyskusja

Etiologia ZKT nie jest w petni poznana. Najstarsza
z wysuwanych hipotez jest teoria mechanicznego ucisku
(ucisk pepowiny, wadliwe utozenie ptodu, cigze bliznia-
cze) [3]. Brane byty réwniez pod uwage pierwotne zmia-
ny w uktadzie nerwowym, wtérnie doprowadzajgce do za-
burzen w uktadzie naczyniowym, uraz wewnatrzmacicz-
ny zwojow sympatycznych skutkujacy rozszerzeniem
mikroskopijnych anastomoz tetniczo-zylnych [8]. Wedtug
niektérych autorow ZKT jest wynikiem ptodowych zabu-
rzen mezodermalnych, polegajacych na obecnosci prze-
trwatych mikroprzetok tetniczo-zylnych w zawiazku kon-
czyny [9]. Zaburzenia mezodermalne w okresie wzrostu
ptodu moga byc tez wtérne do wewngtrzmacicznego ura-
zu pomiedzy 3. a 6. tyg. zycia ptodowego [10, 11]. Servel-
le i in. uwazaja, ze zaburzenia rozwojowe w ZKT polega-
ja na braku zyt gtebokich lub ich niedorozwoju, albo
na ucisku z zewnatrz na zyty przez tacznotkankowe pa-
sma i odsznurowane naczynia, powstate takze w nastep-
stwie wad rozwojowych, co prowadzi do rozwoju zylakow
i przerostu konczyny [12]. Louis-Bar zaliczyta ZKT do fako-
matoz [13]. Pojecie fakomatozy wprowadzit van der Ho-
eve dla grupy schorzen dziedziczno-rodzinnych, charak-
teryzujacych sie wystepowaniem anomalii rozwojowych
w skorze, uktadzie nerwowym, naczyniach krwionosnych
i limfatycznych, a takze narzadach wewnetrznych. Moz-
liwos¢ zajecia wielu uktadow w wyniku ogoélnej dysplazji
tkanek, zwtaszcza ekto- i mezodermy, klasyfikuje fako-
matozy do schorzen z kregu dysplazji neuroektomezoder-
malnych [14]. Sprecyzowanie pojecia fakomatozy pozwo-
lito zaliczy¢ ZKT do tej grupy jako tzw. fakomatoze naczy-
niowa [14], jednak wspotczesnie zaliczenie ZKT
do fakomatoz jest podwazane [15]. Kliniczny obraz ZKT,
w ktoérym obserwuje sie rézne postacie naczyniakéw oraz
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zmiany rozwojowe w uktadzie naczyniowym, przemawia
za wielokierunkowymi zaburzeniami rozwojowymi [15].

Najnowsze doniesienia wskazujg na genetyczne pod-
toze ZKT. Uwaza sie, ze na skutek mutacji somatycznej
genu VG50 odpowiedzialnego za synteze czynnika angio-
gennego dochodzi do nasilonej angiogenezy [16-18].

Obecnie istnieje tendencja do klasyfikowania zabu-
rzefh naczyniowych w oparciu o kryteria biologiczne, wg
ktérych dzieli sie je na naczyniaki krwionosne (haeman-
giomata) oraz naczyniowe wady rozwojowe (vascular mal-
formations) powstajace z dysplastycznych naczyn. Podziat
naczyniakéw krwionosnych jest oparty albo na zajeciu na-
czyh wtosowatych, drobnych tetniczek i zyt, albo naczyn
krwionosnych skéry i tkanki podskérnej [3]. Podziaty zna-
mion naczyniowych i naczyniakéw sg rézne, odmienne
klasyfikacje wystepuja w USA [19, 20], inne w literaturze
niemieckojezycznej [21, 22].

Miedzynarodowa grupa ekspertéw opracowata tzw.
klasyfikacje hamburskg zaburzen naczyniowych, ktéra
znalazta uznanie ze wzgledu na jednoczesne uwzglednie-
nie kryteriow morfologicznych, klinicznych i etiopatoge-
netycznych, pozwalajacych na okreslenie rokowania i wy-
bér mozliwie najlepszej metody leczenia [23, 24]. Zgod-
nie z t3 klasyfikacja zaburzenia naczyniowe dzieli sie na 5
grup: przewazajaco tetnicze, przewazajaco zylne, prze-
wazajaco limfatyczne, przewazajaco zespolenia tetniczo-
-zylne i mieszane. Najczesciej wystepuja postacie prze-
wazajgco zylne, dotycza 65% przypadkdw [23]. Réwniez
ZKT jest zaliczany do zaburzer mieszanych [15].

Obraz kliniczny zespotu Klippel-Trenaunaya jest bar-
dzo zréznicowany [5, 15]. Podstawg rozpoznania sg 3 kry-
teria, ktore spetnia przedstawiany przez nas przypadek
chorej. Sa to:

e obecnos¢ ptaskich naczyniakow;

o zylaki, ktoére pozostaja w bezposrednim zwigzku z wa-
dami zyt;

e przerost konczyny w nastepstwie zastoju krwi, wyni-
kajacy z wad rozwojowych zyt gtebokich;

Do rozpoznania zespotu nie sg jednak wymagane
wszystkie 3 objawy [10], ktére stwierdza sie u 63% cho-
rych [5]. ZKT mozna rozpoznac juz na podstawie wyste-
powania 2 z 3 wymienionych objawdw, co dotyczy 37%
chorych [5].

W pojedynczych przypadkach ZKT wystepuje rodzin-
nie. Opisano ZKT u monozygotycznych blizniat, co po-
twierdza mozliwy dziedziczny charakter schorzenia
[25, 26]. U opisywanej chorej nikt w rodzinie nie cierpiat
na zaburzenia naczyniowe.

U ponad 90% pacjentéw co najmniej jedna cecha ZKT
wystepuje juz po urodzeniu. Naczyniak jest niemal zawsze
obecny od urodzenia, w miare uptywu lat moze sie zmie-
niac jego zabarwienie, zazwyczaj staje sie ono intensyw-
niejsze w okresie dojrzewania i cigzy [4]. Takze u opisy-
wanej pacjentki rozlegte znamie naczyniowe byto obec-
ne w chwili urodzenia i stopniowo sie powiekszato.
Zazwyczaj tylko jedna konczyna jest pokryta plama typu
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czerwonego wina. Rzadko dochodzi do réwnoczesnego
zajecia dwoch konczyn, a takze twarzy [27], tak jak to mia-
to miejsce w przypadku opisywanej chorej. Zajeta kofczy-
na jest zazwyczaj bolesna i obrzeknieta na skutek wspét-
istniejacych anomalii w uktadzie limfatycznym, tworza sie
na niej owrzodzenia [27], dochodzi do krwawien i zaka-
zen [15]. Jednym z najbardziej dokuczliwych objawoéw ze-
spotu s3 silne béle, wystepujace u 88% chorych [5]. Przy-
czyny boélu moga byé rézne: przewlekta niewydolnosé zyl-
na, nawracajace zapalenie tkanki podskérnej, zakrzepowe
zapalenie zyt, zakrzepica zyt gtebokich, béle kostne (ogni-
ska osteolizy), zwapnienia malformacji naczyniowych, za-
palenie stawéw (najczesciej stawu kolanowego lub tok-
ciowego), destrukcja chrzgstek stawowych lub béle neu-
ropatyczne [5]. W przypadku opisywanej pacjentki silne
dolegliwosci bolowe byty zwigzane przede wszystkim z ze-
spotem pozakrzepowym, a takze ze zmianami kostno-sta-
wowymi.

Wystepujace w ZKT zylaki sg nastepstwem zaburzen
rozwojowych zyt. Zylaki dotycza gtéwnie koficzyn dolnych
i pojawiaja sie najczesciej w dojrzatym wieku [15], co
stwierdzilismy w opisywanym przypadku. Niekiedy zylaki
moga sie ujawnic juz wowczas, gdy dziecko zaczyna cho-
dzi¢ [4]. Tworza sie w obrebie zyt powierzchownych, gte-
bokich i przeszywajacych. Czesto dochodzi do zakrzepo-
wego zapalenia zyt, co wystepowato takze u opisywane;j
chorej. Jak juz wspomniano, u opisywanej pacjentki stwier-
dzono réwniez zylaki koAczyn gérnych, co jest stosunko-
wo rzadko obserwowane, objaw ten dotyczy 8-15% cho-
rych [4]. U niektérych chorych stwierdza sie ponadto za-
burzenia naczyn limfatycznych, ktére polegaja na ich
niedorozwoju lub agenezji. Komponenta limfatyczna
obrzeku u czesci chorych jest wieksza od obrzeku wyni-
kajacego z zastoju krwi. Nastepstwem nieprawidtowosci
uktadu zylnego oraz limfatycznego u chorych z ZKT, w tym
u naszej pacjentki, sg obserwowane cechy niewydolnosci
zylnej: obrzeki, bole, zmiany troficzne skéry oraz owrzo-
dzenia podudzi [15].

Naczyniakom powtok moga towarzyszy¢ ré6znego ro-
dzaju zmiany kostne. Sa to zaburzenia wzrostu pod po-
stacig wydtuzenia, rzadziej skrécenia konczyny, zmiany
strukturalne i ubytki spowodowane przez bezposredni
ucisk [7]. U naszej chorej obserwowalismy rzadko wyste-
pujace i opisywane w ZKT zmniejszenie obwodu podudzia
lewego objetego zmianami naczyniowymi oraz skrécenie
dtugosci tej koficzyny o 1 ¢cm, co zostato potwierdzone
na poréwnawczych zdjeciach RTG obu podudzi. R6znice
w dtugosci konczyn dolnych wystepujgce w ZKT moga
w okresie wzrostu powodowa¢ wadliwe ustawienie osi
pionowej kregostupa — skoliosis, co rowniez wystepuje
u naszej pacjentki. Zmniejszony obwod podudzia lewego
moze by¢ spowodowany zmianami troficznymi skéry ota-
czajacej owrzodzenie w przebiegu przewlektej niewydol-
nosci zylnej badz zanikiem tkanek miekkich i kosci w ob-
rebie zmian naczyniowych. Wyjasnienie przyczyn przero-
stu tkanek miekkich i kosci u chorych z ZKT nie jest
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jednoznaczne. Prawdopodaobnie przerost kosci swiadczy
0 wadzie rozwojowej zawigzkdw kostnych, ktéra wspot-
istnieje z wada rozwojowa naczyn [30]. Horton natomiast
uwaza, ze przerost kosci jest wynikiem zwiekszonego
ukrwienia chrzastek wzrostowych w zwigzku z obecno-
Scig przetok tetniczo-zylnych. Przerost tkanek miekkich
zaréwno w obrebie prawego ramienia, jak i lewego uda
najbardziej zaznaczony byt tam, gdzie wyraznie wystepo-
waty zmiany zylakowate. Z kolei oba rodzaje zaburzen,
zmiany zylakowate i przerost tkanek miekkich dotyczyty
tylko czesci zmiany objetej naczyniakiem.

W ZKT poza typowa triada moze wystepowac wiele in-
nych objawéw. Rzadkos¢ stanowi lokalizacja wytacznie
ustno-twarzowa zespotu, dotyczy 5% przypadkow ZKT
i obejmuje: asymetrie twarzy, poszerzenie szczeki, wadli-
wy zgryz i przedwczesne wyrzynanie sie zebow [28-31].
U opisywanej chorej nie obserwowano wspomnianych
anomalii, jedynie rozlegty naczyniak na potowie skory gto-
wy i twarzy. Inne opisywane zaburzenia w ZKT, ktérych
nie obserwowalismy u naszej chorej, to padaczka obja-
wowa, polineuropatie, zaburzenia rozwoju umystowego
—zwykle niedorozwdj lekkiego stopnia, rzadziej zaburze-
nia typu psychopatii [4, 32]. Nierzadko stwierdza sie wa-
dy wrodzone, takie jak syndaktylia, wnetrostwo, wady ne-
rek [7]. Opisywane s3 tez przypadki wystepowania zyla-
kéw w obrebie narzagdéw jamy brzusznej — watroby,
Sledziony, jelita cienkiego, okreznicy, nerki, ktére w wyni-
ku krwawien doprowadzajg do ciezkiej anemii [33]. Opi-
sane sa tez rzadkie przypadki wystepowania naczyniakéw
w obrebie pecherza moczowego, zewnetrznych narzadéw
ptciowych i przestrzeni pozaotrzewnowej [34]. Lokalizacja
w obrebie miednicy i brzucha dotyczy 15% chorych,
a w obrebie klatki piersiowej 17% chorych [4].

Oproécz typowych cech ZKT u opisywanej przez nas
chorej stwierdzono utrzymujaca sie trombocytopenie i hi-
pofibrynogenemie, co jest charakterystyczne dla zespotu
Kasabacha-Meritta [3, 27]. W rozlegtych zmianach naczy-
niowych wystepujacych w tym zespole dochodzi do za-
ktécenia przeptywu krwi. Zwiekszony przeptyw krwi przez
obecne mikroprzetoki tetniczo-zylne moze doprowadzac
do nadmiernego obciagzenia serca i w konsekwencji
do przewlektej niewydolnosci serca, co jest objawem uzna-
wanym za charakterystyczny w zespole Parkes-Webera
[15]. W opisywanym przypadku u chorej stwierdzono
znaczne nieprawidtowosci w uktadzie naczyniowo-serco-
wym, potwierdzone m.in. badaniem echa serca i 24-go-
dzinnym badaniem EKG aparatem Holtera. Takie odchy-
lenia obserwuje sie rzadziej w ZPW, ktory powstaje w na-
stepstwie klinicznie jawnych przetok tetniczo-zylnych.
Przypominamy réwniez, ze w badaniu arteriograficznym
kohczyn dolnych stwierdzono przetoke tetniczo-zylng mie-
dzy tetnica piszczelowa przednia lewa, a jedna z zyt po-
wierzchownych lewego podudzia. To z kolei klasyfikowa-
toby powyzszy przypadek do ZPW.

Reasumujac, chcielibysmy podkresli¢ rzadkos¢ wspétist-
nienia niektorych objawéw klinicznych réznych anomalii na-
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