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CLOVE-Syndrom

(» Congenital /ipomatous overgrowth, vascular malformations, epidermal nevi syndrome«)

Ein sporadisch beobachtetes, bereits bei der Geburt manifestes Dysplasie-Syndrom aus
vaskularen Malformationen, lokalisiertem GroBwuchs besonders der FiiBe, Lipomatose,

epidermalen Navi.

Hauptauffalligkeiten

1. Zur Geburt bereits lokalisierter Groflwuchs besonders der
Fufle, spiter proportionales Wachstum ohne signifikante
Asymmetrie.

2. Vaskuldire Fehlbildungen: Kapilldre, vendse und/oder lym-
phatische Fehlbildungen, besonders den Rumpf betreffend.

3. Epidermale Navi.

4. Lipomatose, Lipome - besonders am Stamm, axillar, in den
Flanken, aber auch Fettgewebehypoplasie an differenten Lo-
kalisationen.

Erganzende Befunde Besonders charakteristisch sind die ex-
tensiven vaskuldren Fehlbildungen im Rumptbereich und der
symmetrische Grofiwuchs der Fifle. Die Skelettstruktur der
Réhrenknochen ist (im Gegensatz zum Proteus-Syndrom) nicht
verandert, Ausnahme: operierte Bereiche (!). Skoliosen verschie-
dener Schweregrade, z.T. mit Wirbelfehlbildungen. Fehlbil-
dungen des ZNS (Ventrikulomegalie, Hemimegalenzephalie,
Hypoplasie des Corpus callosum, Polymikrogyrie), gelegentlich
mit zerebralen Anfillen. Augenverinderungen (Ptosis, bilate-
raler Katarakt, Nystagmus), Zysten in Milz, Nieren, Ovarien,
Testes. Durch infiltrierendes Wachstum der Lipomatose je nach
Lokalisation unterschiedliche Beschwerden, z.B. Plegien bei in-
traspinalem Befall, hiufig intramuskulir.

Manifestation Geburt. Proportionale bis gering disproporti-
onale Groflenzunahme der primér hyperplastischen Areale bis
zur Pubertit.

Atiopathogenese Sporadische Entstehung. Annahme einer
somatischen Mutation im Sinne eines Mosaiks (und mit Letal-
wirkung im Nicht-Mosaikzustand). Es ist davon auszugehen,
dass kein Wiederholungsrisiko existiert.

Haufigkeit Wahrscheinlich nicht ganz gering, bisher aller-
dings nur 8 Patienten mit dieser Diagnose beschrieben. Héufig
als Proteus-Syndrom fehldiagnostiziert.

Verlauf, Prognose Variabel. Proportionales Wachstum der
primér grofiwiichsigen Fiifle. Komplikationen durch progre-
diente Zunahme der komplexen vaskulidren Malformationen im
Rumpfbereich, insbesondere durch infiltrierendes Wachstum
der lymphatischen zystischen Malformationen (»Lymphangi-
ome«). Eine Thromboseneigung wie beim Proteus-Syndrom
muss beftirchtet werden.

Differenzialdiagnose Proteus-Syndrom  (52),  Klippel-
Trenaunay-Weber-»Syndrom« (57), Cowden-Syndrom (54) ein-
schlieSlich Typ-2-Mosaik (SOLAMEN-Syndrom).

Therapie Symptomatisch. Gegebenenfalls chirurgisch, z.B.
Fufistrahlenresektion bei Funktionseinschrinkung oder zur
Schuhanpassung bei sehr starkem Groflwuchs im Bereich der
Fifle. Fettgeweberesektionen bei oberflichlichen subkutanen
Tumoren moglich (Rezidivneigung!), bei muskelinfiltrierendem
Wachstum schwierig bis unméglich. Dekomprimierende chirur-
gische Operationen bei peripheren Nervenkompressionen und
symptomatischer intraspinaler Lipomatose. Laserchirurgische
Therapie und/oder Embolisation und chirurgische Resektion
der vaskuldren Fehlbildungen. — Genetische Beratung.

Zu den Abbildungen Abb. 1 und 2 betreffen dasselbe Mad-
chen. Zur Geburt (Abb. 1) Gefifidysplasien in Form portwein-
farbener Naevi flammei, rechtsseitig am Rumpf und am Ober-
schenkel und als Lymphzysten und ekstatische Venen im Bereich
des oberen Thorax linksseitig mit Ausdehnung in die linke
Schulterregion, Axilla und den linken Oberarm sowie im Bereich
des rechten Oberschenkels. Lymphzysten waren spiter auch
rechts retroperitoneal sowie in der Subkutis tiber Becken, seit-
licher Hiiftregion und rechter Leiste vorhanden. Im Verlauf rezi-
divierende Einblutungen in die Zysten. Mehrmalige YAG-Laser-
Behandlungen des Lymphangioms. Die weiteren Abbildungen
zeigen das Midchen mit 10 Monaten (Abb. 3-5) und 2% Jahren
(Abb. 6 und 7). - Proportionierter Groflwuchs beider Fiifle seit
Geburt, deshalb Entfernung des zweiten Strahls beidseitig (Abb.

5 vor und Abb. 7 nach Operation). Lipomatdse Veranderungen.
Abb. 3 von Peter Urban, Abteilung Lasermedizin, Elisabeth-Klinik, Berlin.
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