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Ozet

Vaskiiler lezyonlar, bebek ve gocukluk déneminin en sik gérilen konjenital anomalisidir. Bu lezyonlarin yaridan fazlasi bas-boyun boélgesinde gorilip, ciddi
estetik ve fonksiyonel bozukluklara neden olabilir. Yakin zamana kadar vaskdler lezyonlarin evrensel olarak kabul edilen bir siniflamasi mevcut degildi.
Glinimuzde ise tedavi yaklagimlari agisindan tartismalar devam etmektedir. Baslica iki ana baslikta; hiicre hiperplazisiyle karakterize vaskiler timorler ve
damarlarin gelisimi sirasinda ortaya gikan lokalize defektlerden kaynaklanan vaskiler malformasyonlar olmak tzere incelenebilir. Her bir anomalinin
kendine 6zgl fizyopatolojisi, klinigi, gérintileme Ozellikleri ve tedavi segenekleri vardir. Bu biyolojik siniflama ilk olarak 1982’de Mulliken ve Glowacki
tarafindan 6nerilmistir ve vaskiler anomaliler arasindaki klinik, histokimyasal ve hiicresel farkliliklara dayanmaktadir. Bu makalede, daha siklikla gorilen
vaskiiler lezyonlar fizyopatoloji, tani ve tedavileri agisindan literatur bilgisi esliginde gozden gegirildi.

Anahtar Kelimeler: Vaskiler timor, vaskiler malformasyon, hemanjiom, bas ve boyun

Abstract

Vascular lesions are among the most common congenital anomalies observed in infants and children. More than 50% of these benign lesions are located
in the head and neck region. Their occurrence in the head and neck region is a source of functional and aesthetic compromise. Until recently, there has
been no standard classification for vascular lesions that has been universally accepted. Currently, the treatment concepts of these lesions are
controversially discussed. Essentially subcategorized into vascular tumors, which grows by cellular hyperplasia, and vascular malformations represents a
localized defect in vascular morphogenesis, each anomaly is characterized by specific pathophysiology, clinical course, imaging appearance and treatment
option. This biologic classification is based on clinical, histochemical and cellular differences between the various vascular anomalies and firstly
highlighted by Mulliken and Glowacki in 1982. In this paper, the physiopathology, diagnosis, and treatment of these more common vascular lesions were
reviewed with in light of the literature.
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askuler lezyonlar genellikle dogumdan itibaren
Verken cocukluk doéneminde goérilip yenidogan

doneminin  en stk karsilasilan  konjenital
anomalileridir. Viicutta da en ¢ok yerlestikleri alan bas-
boyun bolgesidir (1). Bas-boyun bolgesi vaskiler
lezyonlari kan damarlari yada lenfatiklerden kdken alan
farkh histoloji, klinik bulgu ve tedavi yaklasimlari olan
heterojen bir hastalik grubudur. Yakin zamana kadar bu
lezyonlarin siniflamasinda herkesge kabul edilen bir
siniflama  mevcut degilken, ginimizde ise tedavi
protokelleri ile ilgili tartismalar devam etmektedir. Fakat
tani ve tedavide multidisipliner olunmasi gerektigi
herkesce kabul edilmektedir. Vaskiiler lezyonlar iki ana
kategoride incelenebilir: vaskiiler tiimoérler ve vaskuler
malformasyonlar (1,2). 1980’lerden once vaskiiler
lezyonlari tanimlamak igin kullanilan terminoloji oldukca
muglak olup, lezyonlarin fizyopatolojik gelisiminden daha
¢ok klinikte karsimiza g¢ikan goériinimleri ile ilgiliydi.
Glnldmuzdeki siniflamanin da temelini olusturan ilk
ayrim, 1982’de Mulliken ve Glowacki tarafindan klinige,
histokimyasal bulgulara ve hiicre tiplerine gore
yapilmistir ve vaskiller lezyonlar hemanjiomlar ve
vaskiler malformasyonlar olarak ikiye ayrilmistir (3).
1996’da Uluslararasi Vaskiiler Anomaliler Calisma Birligi
(ISSVA) bu siniflamayr glincelleyerek gelistirmis ve
1999'da ise Waner ve Suen bu siniflamayr modifiye
ederek daha pratik ve klinikle daha uyumlu olarak
gliinimuzde de kullanilan sekline getirmislerdir (4). (Tablo
1). Hemanjiomlar ve vaskiler malformasyonlar
histopatolojik ve klinik ozellikleri ile dogal seyirleri
oldukga farkli olan 2 ayri hastalik grubudur ve lezyonun
tipine ve evresine gore, kendi icinde birgok avantaj ve
dezavantaji iceren ¢ok farkli tedavi secgenekleri
mevcuttur. Vaskuler lezyonlarin iginde en ¢ok gérilen alt
tipi  hemanjiomlar  olustururken, fizyopatolojisinde
endotel hiperplazisi mevcuttur (5). Bunun tersine
vaskiiler malformasyonlarda ise ince bazal lamina
Uzerinde endotelle doseli anormal goriinimdeki
damarlarin progresif genislemesi gorilir.
Vaskiler lezyonlarin tanisinda, hastaligin 6ykast ile
birlikte klinik muayene iki ana unsurdur. Radyolojik
muayene ise lezyonun gergek boyutunu, yayginhgini ve
bazi lezyonlar igin akim dinamigini géstermede faydalidir.
Bu yazinin amaci, birgok farkli klinigin ilgi alanina giren ve
hemen hepsinde multidisipliner yaklasimin gbéz ardi
edilmemesi gerektigi bu lezyonlari Kulak Burun Bogaz
Klinigi bakisini 6n planda tutarak siniflandiriimalar,
giliniimizde tercih edilen terminoloji, klinik 6zellikler, tani
ve tedavi yaklasimlari agisindan incelemektir.

VASKULER TUMORLER

infantil hemanjiom (iH), bebeklerin en ¢ok goriilen
timoridir ve 1 yasina kadar Kafkas kokenli irklarin
%10’unda gorildugh bildirilmistir. Buyik ¢ogunlugu
sporadik olup, nadiren ailesel gecis bildirilmistir (6).

Dogum agirhgr 1000 gr'in altinda olan pretermlerde
insidans 2 kattan daha fazladir. Son bulgular duisik
dogum agirhginin  en o6nemli prediktér oldugunu
gostermektedir. Diger risk faktorleri; prematirite, acik
ten, kiz cinsiyet, Kafkas kokenli olmak, artmis anne yasi,
birden fazla gebelik 6ykusi ve plasenta previa gibi
anomalilerdir. Kiz ve erkek bebekler arasinda gorilme
orani bir ¢ok seride 2-3/1 dir. iH, vakalarin %60’inda bas-
boyun boélgesinde (¢ogunlukla parotis ve yanak
lokalizasyonunda), %25 vakada govdede ve %15’inde ise
ekstremitelerde vyerlesiktir (1,7,6). iH’lar tipik olarak
dogumdan sonra ortaya ¢ikarlar, hizh buyime
gostermelerine ragmen, ortadan kayboluslar yavastir.
Yaklasik 1/3’Gnde dogumdan hemen sonra fark edilen,
sinirlari net olarak ayirt edilebilen, eritematéz makaiil,
beyazimsi leke, psédoekimoz ya da lokalize telenjiektazi
tarzinda bir lezyon mevcuttur (8,2). Bu timorler gergek
vaskiler kitleler olup endotelyal hiicrelerini, perisitleri,
dendritik hicreleri ve mast hucrelerini igerir (8). Cilt
hemanjiomlarinin biyuk ¢ogunlugu ilk 2 haftada ortaya
¢ikar ve siregleri boyunca 3 asamadan gecerler; hayatin
ilk yilinda hizl bir biiylime ile kendini gosteren ve endotel
hicrelerinin ~ hiperplazisinin ~ 6n  planda  oldugu
prolifeasyon fazi, 1-7 yas arasinda daha belirgin olan
oldukga yavas gerileme ile karakterize plato fazi ve 8
yasindan sonra daha belirgin olan lezyonun tam olarak
ortadan kayboldugu involiisyon safhasi (1,9). Bu asamalar
arasindaki gecis cogunlukla silik bir tarzdadir. iH’larin
%80’i bebegin yasaminin ilk 3-5 ayinda maksimum
boyutuna ulasmistir. involiisyon siireci 5-10 yas gibi genis
bir zaman araliginda gorilebilir ve lezyonun tam olarak
ortadan kaybolacagl manasina gelmez (7). iH’lar %20-40
oraninda invollisyonu takiben ciltte skar gelisimi, renk
degisikligi, telenjiektazi veya gevseklik gibi mevcut
olduklari bolgede doku degisiklikleri yapabilirler (8). %5
oraninda involiisyona ugramayan vaka bildirilmistir (7).
Morfolojik olarak iH’lar, siiperfisyel, derin ve bilesik
(stperfisyal ve derin komponentlerin her ikisini de
iceren) olarak ayrilabilir. Ek olarak, fokal, segmental ve
belirsiz olarak da siniflandirilabilir. Derin yerlesimli
olanlarin  yasamin 2-4  ayina kadar  bulgu
vermeyebilecekleri belirtilmis ve segmental ve derin
iH’larin daha uzun proliferatif faza sahip olduklari
bildirilmistir (1,9).

Superfisyel olanlar, yumusak kivamda, kirmizi renkte,
ciltten kabarik ve nadiren de telenjiektatik olarak
goriliirler. Bircok [H tek bir lezyon olarak karsimiza
¢ikarken, %20 kadar bebekte ¢oklu (>5) cilt lezyonu
gorilebilir. Bu durum hepatomegali, konjestif kalp
yetmezligi ve anemi gibi ciddi komplikasyonlara yol
acabilen karaciger, dalak, akciger, beyin ve ince barsaklari
icine alan i¢ organ tutulumu riskini arttirir (2,8).
Segmental hemanjiomlarin yasamsal tehdit edici olma ya
da organ fonksiyonunu bozma ve konjenital anomalilere
eslik etme olasiligi daha fazladir. Blylk servikofasiyal
segmental hemanjiomlarin daha ¢ok trigeminal sinirin
dagihm alanlarinda yerlestigi ve alin, sakak, yanak ve goz
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cevresinde olduklarinda, posterior fossa anomalileri, plak
tarzinda segmental servikofasiyal hemanjiomlar, arteryal
anomaliler, kardiyak vya da aortik ark defektleri, g6z
anomalileri, sternal yarik ya da supraumblikal rafeler ile
karakterize PHACES sendromunun bir pargasi olabilecegi
belirtilmistir.(2,8). Tani igin fasiyal segmental iH yaninda
en az bir tane de cilt disi bulgu olmasi gerekir (1). Dandy-
Walker sendromu ve hidrosefali gibi beyin anomalileri
yaninda serebrovaskiiler arterial anomaliler gorilebilir.
Hastalarin %50’den fazlasinda nobet, inme, gelisme
geriligi ve migren gibi nérolojik bulgular mevcuttur. Goz
anomalileri optik atrofi, konjenital katarakt ve retinal
vaskiiler anomalileri kapsar. Aortik ark anomalileri
koarktasyon, anevrizma ve konjenital valviiler aortic
stenozu igerir. Diger kardiyak sorunlar septal defektler,
pulmoner stenoz ve pulmoner ven anomalileri
seklindedir. PHACES sendromundan stphelenildiginde
gbz muayenesi, ekokardiyogram, manyetik rezonans
gorintilemesi (MRI) ya da manyetik rezonans anjiyografi
(MRA) ile hastanin degerlendirilmesi gereklidir.

Cene, yanak, preaurikiiler bolge gibi sevikofasiyal bolgeye
dagilmis hemanjiomlari bulunan hastalarin yaklasik
%55’inde havayolu tutulumu gorilebilir. Havayolunda
yerlesik hemanjiomlarin buyik c¢ogunlugu subglottik
bolgede yerlesiktir. Genellikle gocuk 2-3 aylik oldugunda,
hemanjiomun boyutunda artmayla birlikte, havayolunda
daralma olur. Ani baslayan solunum distresi gelisir. Cocuk
bize ilk olarak uzamis laringotrakeobronsitle de
gelebilecegi gibi uzun siiren solunum sikintisindan dolayi
gelisme geriligi tanili cocuk olarak da basvurabilir. Boyun
lateral gorintilemesinde, subglottik alanda diizglin
ylzeyli, genelde posteriorda yerlesik, yuvarlak hatlara
sahip kitle olarak gozuklr. Direkt laringoskopi ile
subglottik alanda diizgiin diizeyli ve basmakla kaybolan
kitlenin gorilmesiyle tani konur. Subglottik hemanjiom,
subglottik alanin %20-80 lik kismini doldurabilir. Cok
nadir olarak tim subglottik alani ¢epegevre c¢eviren
lezyon da olabilir. Biyopsi 6nerilmez. Distal havayolunun
diger hemanjiomlarin ekartasyonu igin arastiriimasi
onemlidir.

Periorbital [H’lar gbéz kapaklarini tutabildigi gibi
retrobulber alani da tutabilir. Bu vakalarin %40-60’inda
ambliyopi rapor edilmistir. Hemanjiomun globa basisi ile
astigmatizm de gelisebilir. Ekstraokiler kaslarin hareketi
bozulursa sasiligin eslik ettigi ambliyopide gorulebilir.
Hemanjioma bagh viziiel aksin engellenmesi, binokiiler
gémenin bozulmasina neden olabilir. G6z kapaklarinda
veya yanakta yerlesik hemanjiom, kornea gelisiminde de
distorsiyona ve refraktif kusura yol acgabileceginden,
boyle bir bebekte mutlaka oftalmolojik muayene
istenmelidir (8).

Ulser gelisimi hemanjiomlarin %10’unda gériiliip, bas-
boyun bdlgesi lezyonlarin o6zellikle burun, dudak ve
periorbital bolgeyi tuttuklarinda en yaygin
komplikasyonudur. iH’lar da {lserasyon transfiizyon
gerektirecek olglide ciddi seviyelerde de olabilen
kanamaya nadiren yol agabilir. Bunun yaninda agri,

infeksiyon, anemi ve skar gelisimi gortlebilir. Tedavide,
topikal-sistemik antibiyotik yaninda yara yeri ortileri de
kullanilabilecegi gibi cerrahi olarak eksizyon kanama ve
agrinin kontrolinde yuz gildirict oldugu gibi kozmetik
acidan da mikemmel sonug verebilir.

iH’larin tanisi mevcut klinige, hastanin dykiisiine ve fizik
muayeneye gore konur. Komplike lezyonlarda veya
cerrahi midahele gerekiyorsa tutulumun yayginligini
degerlendirmek igin ilave tetkikler gerekebilir. Bu agidan
goriintiileme IH’larin cogunda gerekli olmamakla birlikte,
atipik lezyonlarda silipheli taniyi dogrulamakta, derin
yerlesimli lezyonlarda vyayginli§i saptamada, atipik
vaskiler tiimorleri (kaposiform hemanjioendotelyoma
stphesi gibi), yumusak doku malignitelerini, vaskiler
malformasyonlari veya eslik eden anomalileri (PHACES
sendromu gibi) ekarte etmede yararlidir. Bu durumlarda
oncelikli olarak non-invaziv olan tetkikler tercih
edilmelidir.  Renkli doppler ultrasonografi (USG)
hemanjiomlari, benzer gorinti veren  vaskiler
malformasyonlardan ayirmada faydalidir. Proliferasyon
safhasinda yiksek debili akim paterni gorilebilir. USG’da
iH hipoekoik, iyi sinirli, heterojen yapida, ufak kistik ve
sinuzoidal bosluklari olan kitle gozikar. Bilgisayarh
tomografi (BT), yayginligi ve etraf doku tutulumunu
degerlendirmede yarar saglar. Proliferasyon safhasinda
homojen parankim yapisina sahip dizgin yizeyli bir kitle
gozikirken, involliisyon safhasinda heterojen yapida,
lobule konturlu merkezinden perifere dogru biylk
drenaj venlerine sahip kitle géruliir. MRI ve MRA 6zellikle
kraniyofasiyal lezyonlari degerlendirmede, yayginhgi,
etraf tutulumunu ve akim ozelliklerini degerlendirmede
faydalidir. Konvansiyel radyografiye, hemanjiom teshisi
icin nadiren ihtiya¢ duyulur; spontan hemorajide veya
medikal tedaviye direngli konjestif kalp yetmezligi ile
birlikte oldugunda embolizasyondan 6nce uygulanabilir.
Anjiografi, dizgin sinirl, yogun igerikli, homojen bir
sekilde opak madde ile boyanmis lobiler kitleyi ortaya
koyar. Ana damara dikey olarak seyreden ufak damarlarla
kendini gosteren dallanma paterni tipiktir (1).
immunohistokimyasal olarak iH endotelinin glukoz
tasiclyici-1  proteini  (GLUT1) ile boyanmasinin, bu
timorler icin spesifik bir 6zellik oldugu bildirilmistir (10).
Bu durum iH’larin plasental hicrelerin
embolizasyonundan ya da gilinlimiizde daha ¢ok kabul
goren gorlis olarak, plasental kaynakh multipotent
vaskiiler onci hiicrelerden kaynaklandiginin
distndlmesine neden olmustur (6,10).

Genel kabul bircok hemanjiomun fonksiyonel olarak veya
kozmetik acgidan bir defekt birakmadan involiisyona
ugrayacagl ve hastalarin periyodik olarak izlenmeleri ve
lezyonun degisiklikler agisindan fotograflanmasi yeterli
olacagl yonindedir. Arastirmalar ¢ocuklarin %40
kadarinin kanama, Ulser gelisimi, binokiler gérmenin
bozulmasi, havayolu tikanikhg, yiksek debili kalp
yetmezligi veya kalici kozmetik deformite nedeniyle
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tedaviye ihtiya¢ duydugunu gostermektedir (11). Ylzde
yerlesik bir lezyonun, anaokulu veya okul Oncesi bir
donemdeki ¢ocugun sosyal gelisimini bozabilecegi de
dislinllmelidir. Tedavi kararini verirken; lezyonun
boyutu ve lokalizasyonu, komplikasyonun mevcudiyeti,
hastanin yasi ve lezyonun hangi fazda oldugu 6nemlidir
(1,8,12,13). Biyik boyutta iHlarin, 6zellikle yiizde
yerlestiklerinde ve segmental olduklarinda tedavi
edilmeleri gereklidir.

Yuzde yerlesik ufak lezyonlarda clobetasol propionate
(%0.05, giinde 2 defa) gibi etkinligi yiksek topical
steroidlerle iyi sonug alindigi bildirilmistir. Ayni sekilde
lokalize kraniyofasiyal lezyonlarda topikal steroid tedavisi
involiisyonu hizlandirabilir. Ozellikle periorbital bélgede
yerlesik lokalize ve problemli lezyonlarda lezyon igi
steroid tedavisi etkindir. Bu durumda uzun etkili steroidle
(triamcinolone acetonide gibi) kisa etkili steroid
(cortisone acetate veya betamethasone acetate gibi)
karisimi  total miktari 2.5 ml’yi asmayacak sekilde
kullanilabilir. Bu tedavinin en korkulan komplikasyonu
retinal arter embolizasyonundan sakinmak igin,
injeksiyonun yavas yapilmasi ve fundoskopik muayene ile
gbz dibinin kontrol edilmesi 6nerilmektedir. Son birkag
onylldir  tedavi pratiginde segmental dagiliml,
fonksiyonel defekte neden olan ya da hayati tehdit edici
lezyonlarda yiiksek doz kortikosteroidler (genellikle 2-5
mg/kg/gln) kullanilmaktadiydi. Potansiyel yan
etkilerinden dolayl sistemik steroidler ginimizde
oncelikle tercih edilen tedavi ajani olmaktan ¢ikmistir.
Gegmiste, Interferon-a tedavide ikinci siklikla tercih
edilen secenek olmus fakat 1990’larda 6zellikle 1 yas alti
cocuklarda % 20’lere gikan oranlarda geri donlisimsiz
spastik dipleji bildirilmis olmasi ile, yerini nérotoksik bir
ajan olan Vincristine’e birakmistir (1,8,14). Temmuz
2008’den sonra propranolol’le (nonselektif B-adrenarjik
antagonist) tedaviye dramatik cevap alindiginin
bildiriimesinden sonra giliniimizde bircok klinikte
propranolol [H’larda ilk basamak tedavisi olmustur.
Propranolol tedavisinde hastalar kan basinci, kalp hizi ve
glukoz seviyesi bakimindan yakindan izlenmelidir.
Propranolol tedavisinde hastalarin pediatrik kardiyologla
ishirligi icerisinde, 48 saat slresince elektrokardiogramla
gozlenmesi onerilmektedir. Tedavide fikir birligi olmayip,
propranololiin  1mg/kg/glin ve 8 saate bolunmis
dozlarda baslanip, 4-6. dozda hedef doz olan
2mg/kg/gin’e c¢ikilmasini  6neren vyazarlar yaninda,
baslangic dozu olarak kardiyolojik problem olmayan
cocuklarda 2-3mg/kg/gin’in 2 ya da 3 esit dozda
verilmesini 6neren yazarlar da mevcuttur. Bircok bebekte
tedavi 6 ay yada maksimum fayda elde edinceye ve

proliferatif faz sonlandirilincaya kadar devam ettirilir
(1,2). Her ne kadar propranolol hastalarin %90’inda
basarili olsa da; bu hastalarin yaklasik %50’sinde ek bir
tedaviye ihtiya¢ duyulur (2). Yakin zamanda ylzeyel ve
ufak  hemanjiomlarda topikal timolol (B-bloker)
kullanimin iyi sonuglar verdigini belirten yayinlar
mevcuttur (15,16).

Medikal tedavi ile basarili olunamayan iH’larda, perkiitan
ya da lezyon igine lazer uygulamasi, embolizasyon,
sklerozan ajanlarin perkitan uygulanmasi veya cerahi
disundlebilir. Ayrica, bu tedaviler sik olarak biyik
lezyonlarin kiigiiltiilmesinde, organ fonksiyonunu bozan
lezyonlarin kontroliinde, involiisyonu hizlandirmada ve
medical teaviye cevap vermeyen komplike
hemanjiomlarin tedavisinde de kullanilabilir. G6z ya da
burunun yakininda yerlesik [H’larda oldugu gibi
lokalizasyon  6nemli  bir  faktérdir.  Gormenin
engellenmesi, viziel gelisimi bozacagindan farmakolojik
ya da cerrahi acil midahele gerektirir. Yine havayolunda,
ozellikle subglottik alanda yerlesik olan veya nazal
blylimeyi ve solunumu bozan burun ucunda yerlesik
iH’lar lokalizasyon olarak acil miidahele gerektirir (1).
iH'larda cerrahi miidahale biiyilk oranda lezyonun
lokalizasyonu ve boyutuna bagli olmakla birlikte, su
durumlarda dusdndlebilir: (a) hemanjiom, fonksiyon
bozukluguna neden oluyor veya komplikasyon
(gecmeyen Ulser, infeksiyon veya 6nemli boyutta kanama
gibi) gelismisse, (b) invollisyondan sonra rezidiel skar
dokusu gelisme olasiligi oldukga yiksek veya gelismisse,
(c) lezyonda beklenen siire iginde involisyon gorialmuyor
yada atipik buyime goriliiyorsa ve (d) mevcut durum
¢ocuk ya da aile lizerinde emosyonel stres olusturuyor ve
lezyon kozmetik deformite birakmadan rahatca
alinabilecek boyuttaysa (8).

Vurgulamak gerekirse iH’larda lokalizasyon,
komplikasyon ve boyuta gore tedavi modilasyonlari
degismekte ve gliniimiizde propranolol Umit vadeden
tedavi gibi goriinmektedir(1).

Konjenital hemanjiomlar (KH), NICH (involisyona
ugramayan konjenital hemanjiom) ve RICH (invollisyona
ugrayan konjenital hemanjiom) olarak iki alt tipe
ayrilabilir. Her ikisi de iH’dan ¢ok daha nadir olarak
karsimiza cikar ve intrauterin dénemde gelisimlerini
tamamlayip, ¢cogunlugu dogum sonrasi donemde biylime
gostermez. Birinci trimestir sonunda ya da ikinci trimestir
basinda prenatal USG’da gorilebilir (1,17,18,19).
Postnatal donemde NICH igin bliyiime rapor edilse de,
kural olarak her ikisi de dogumdan sonra klinik olarak
Onemsiz boyutta veya hi¢ blylimez olarak kabul edilir.
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tani koymak ¢ok zordur. iH’dan farkl olarak RICH erkek
ve kiz bebeklerde esit oranda goriliirken, NICH'da ¢ok
hafif de olsa erkek bebek baskinligi ile bildirilmistir. H
icin GLUT-1 ile boyanmak patognomonik iken her ikisi de
GLUT-1 boyasi ile boyanmaz. iH’larin, multipl ve viicudun
bircok bolgesinde yerlesik olma egilimlerine ragmen,
KH’lar bas bolgesinde veya ekstremitelerin eklem
cevresinde yerlesik soliter lezyon olarak gozukir (9).
Klinik olarak benzer o&zelliklere sahiptirler; lezyonun
Ustlinde venlerin veya telenjiektazilerin perifere dogru
dallandigi mor-grimsi renkte tlimorlerdir. Birgogunda
etraf cildinde daha soluk renkte veya mavimsi halde
gorilur. Pratikte RICH ve NICH birbirinden klinik anlamda
ancak retrospektif olarak hastanin dykiistiinden ayrilabilir.
RICH, bebek 12 aylik olana kadar ¢ogunlukla involiisyona
ugrarken, NICH parsiyel olarak yada hi¢ involiisyona
ugramaz ve cerrahi eksizyon gerektirir (1,9). RICH
involliisyondan sonra rekonstriktif cerrahi gerektiren
doku degisikliklerine yol agabilir. Bazi vakalarda, lezyon
baslangicta RICH gibi davranis gosterirken, involliisyonun
bir asamasinda sabit kalip NICH gibi davranabilir. RICH
GglncU rimesterin son haftalarinda maksimum boyuta
ulasir ve dogumla birlikte involiisyon baslar. RICH oldukca
nadir olarak, embolizasyon gerektiren yiksek debili kalp
yetmezligi ile birlikte bulunabilir. Lokalize intravaskiler
koagilasyona sekonder trombistopeni, Kasabach-Merritt
fenomeni ile  karsilastirrlmamalidir.  Gorlintileme
dzellikleri iH’lara benzese de, infantil olanlara gére ¢ok
daha fazla oranda arteriovendz sant ve arteriovenoz
fistil gosterir. Ayrica RICH, anevrizmalar, kistler yada
kalsifikasyonlar da gosterebilir (1).

Kaposiform hemanjioendotelyoma (KHE) ve Tufted
anjioma (TA) ilk olarak 1940 yilinda Kasabach ve Merritt
tarafindan tanimlanmistir (20). KHE vaskiiler endotelyal
hicrelerden kaynaklanan ¢ok nadir bir timdordir ve tipik
olarak hayatin ilk 2-3 yilinda goérulir. Bas ve boyun
bolgesinde ¢ok nadiren gorulir, literatirde bildirilen ¢ok
sinirh sayida vaka vardir. Lokal agresif bliylir ve metastaz
yapmadigl kabul edilmektedir. Lokal yaptigi destriiksiyon
disinda, hayati tehdit eden en potansiyel komplikasyonu,
hastalarin %10’unda goraldigi bildirilen, timor iginde
trombositlerin  ve  pihtilasma  faktorlerinin  asiri
tiketilmesine bagl olarak ortaya ¢ikan koagilopati,
bliyimis vaskiiler lezyon, derin trombositopeni ve
hemolitik anemi ile karakterize Kasabach—Merritt
fenomenidir (7,8). Bu durum buyuk lenfatik
malformasyon yada vendz malformasyonlarda gorilen
trombosit sayisinin normal ya da ¢ok hafif disiik oldugu
fakat fibrinojen ve pihtilasma faktorlerinin  belirgin
distugi kronik tiketim koagilopatisi ile
karistirlmamalidir (6). KHE’lar daha ¢ok retroperiton ya
da toraks yerlesimli olup, daha az olarak cilt ya da cilt alti
doku yerlesimli de olabilir. Cilt lezyonlari infiltratif tarzda
mavimsi kirmizi renkte plaklar ya da nodiller tarzinda
olsalar da, daha derin yumusak doku yerlesimli olan

KHE'lar endirasyonla seyreden kitle olarak karsimiza
cikarlar (1).

KHE’lar tipik olarak regrese olmaz ve cerrahi rezeksiyon,
eger mumkinse, secilecek tedavi yontemi olmalidir.
Medikal tedaviler yiiz glldiriici olmasa da,
kortikosteroidler, interferon-a, vinkristin veya kombine
tedavi olarak (vincristine, cyclophosphamide,
actinomycin D ve methotrexate) radyoterapiye ek olarak
kullanilmaktadir ~ (21). Embolizasyon da  tedavi
seceneklerinden bir tanesidir. Propranolol ile tam
involiisyon olmasa da, kitlenin boyutunda azalma oldugu
bildirilmistir (1).

Tufted anjioma (TA) ve konjenital hemanjioperisitoma
(KHP), genelde bas-boyun bolgesinde yerlesik olan, gok
nadir gorilen vaskiler timoérlerdir. TA’nin, KHE’nin daha
ihmh  formu oldugu kabul edilirken, KHP damar
cevresinde yerlesik perisitlerden kaynaklanan bir
tiimordir ve KHE gibi local agresif seyreder (22). Bas-
boyun bolgesinde yerlesik oldugu bolgelerin genellikle,
yuz kemikleri, orbita ve yanak yumusak dokusu oldugu
belirtilmistir (1,7).

Vaskiler doku kaynakh malign timorler, anjiosarkom ve
Kaposi sarkomunu icerir. Anjiosarkomlar nadir gorilen
ve agresif seyirli timorlerdir. Genellikle cilt ya da kemik
yerlesimi gosterirken, Kaposi sarkomu, gliniimizde daha
¢ok HIV infeksiyonu ile iliskili olarak AIDS hastalarinda,
cilt ve st solunum yolu mukozasinda goriulmektedir (7).
Olduk¢a agresif seyirli bu vaskller tlimorlerin
goriantulemesi ile ilgili spesifik tanimlamalar sinirlidir.
USG, kistik alanlari da iceren hipo- veya hiperekoik
kompleks lezyonlari ortaya koyarken; doppler,
arteriovendz santlari  gosterir. BT, siklikla kemik
destriiksiyonunu ortaya koyarken, BT anjiyografi (BTA) ve
MRA, degisik blyliklukte ve siklikta vaskller kanallari
gosterir. Anjiografi cepegevre blylimis timor dokusu ile
birlikte arterioven6z santlari gosterir ve intraoperatif
kanamanin azaltilmas! icin embolizasyon da yapilabilir

(7).

VASKULER MALFORMASYONLAR
Diisiik Debili Lezyonlar

Veno6z Malformasyonlar (VMs)

VMs 1/10.000’lik insidansiyla ensik goriilen vaskiiler
malformasyon tipi olup, yumusak, mavi ya da mavi-mor
renkte ve basmakla kaybolan lezyonlardir (1,23). Birgcogu
segmental gérinime sahiptir. VM’larin bircogu sporadik
olsa da, otozomal dominant kalitimli multipl olanlari da
bildirilmistir. Ozellikle multipl olduklarinda kas, altta
yatan kemik ve orbita gibi derin yapilarin invazyonuna
yatkinhktan dolayi zor olgu olarak karsimiza cgikabilirler.
Hastalarin oykiilerinde genellikle pozisyona bagli olarak
baslarinda agnli da olabilen sislik sikayeti vardir (1).
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Yasam boyunca biyime egiliminde olan kitleler olup,
ozellikle oral kavite, Ust solunum yolu ve kas gruplari
(6zellikle masseter, temporal ve dil kaslari) olmak tzere
viicutta en ¢ok yerlestigi alan bas-boyun bolgesidir (23).
Fasiyal deformite, beslenme, uyku apnesi, oklizyon
deformiteleri ve enoftalmi lezyonun yeri ve yayginhgina
bagli olarak ortaya cikabilir. Yaygin sefalik VMs
intrakranyal vaskiler malformasyonlarla  birliktelik
gorilebilir (1). Dlsuk vya da yiksek debili
malformasyonlarda noéral hiicreler yiksek oranda
bulunmasina ragmen, vaskiiler anomalilerin gelisiminde
noral komponentlerin roli tartismalidir. Yakin zamanda
yapilan bir ¢alismada lenfatik malformasyonlarda néral
doku hi¢ saptanmazken, VMs'da yiksek oranda
bulunmus ve en ylksek oran ise AVMs’larda ortaya
konmustur (24). Bu lezyonlarin klinik seyrini dngérmek
hayli glicttir. VMs'larin proliferasyondan (hiperplazi) daha
ziyade yavas seyirli ekspansiyonla (hipertrofi) buyudugi
kabul edilmekteyken, zaman iginde multifokal odaklarin
gelisimi veya zaman igerisinde lezyonun baslangi¢
sinirlarinin gok Otesine yayilmasi proliferasyon ve gevre
dokulara invazyonun gostergesi olabilir. Bu lezyonlarda
yayginligi saptamada ve tedavinin planlanmasinda
Onerilen goéruntileme yontemi MRI cekilmesidir (23).
VMs USG’da basmakla kaybolan, disik, plir monofazik
akimh ya da akimin hi¢ olmadigi lezyonlar olarak
gorulebilirler. Bifazik vaskller akim saptanmigsa, mikst
vaskiler lezyonlar (kapiller-venéz yada lenfatik-kapiller-
vendz malformasyonlar) g6z onine alinmaldir.
Anjiografi, diger non-invaziz gorintileme yodntemleri
yetersiz kaldiginda ya da sinls perikrani veya kiguk
arterio-vendz malformasyonlar gibi eslik eden diger
anomaliler varhginin stiphesi disinda, tani i¢in nadiren
gereklidir (1).

Surekli blylime egiliminde olan bu lezyonlar igin bircok
yazar, Ozellikle yaygin lezyonlarda erken miidahelenin
bircok semptomun 6niine gegmenin yani sira kontrolsiiz
bliylyecek ve daha kompleks hale gelecek bir lezyonun
da online gececegini vurgular (23). VM’lu hasta kendi
icinde en glvenilir ve etkili tedavi yontemini segmek igin,
fibroadip6z doku ve vaskiiler doku iligkisi, tutulan doku
planlari ve kitlenin normal vendz sistemle olan iligkisi gibi
bircok agidan  degerlendirilmelidir ~ (1). VMSs'In
tedavisinde, lezyonun vyerlesim vyeri ve klinige gore
konservatif tedavilerden (yatak basi elevasyonu ve
kompresyon gibi), lazer tedavisi, skleroterapi ve cerrahiye
kadar bir¢cok tedavi secenegi mevcuttur. Bu hastalarin
bircok farklh kinikle basvurmalarina ve kabul edilmis tek
bir tedavi yontemlerinin olmamasina ragmen, genel
kabul goéren goris, tedavinin multidisipliner olmasi
gerektigidir.

Konservatif tedavi ufak ve lokalize lezyonlar igin iyi bir
alternatif olabilir. Yatak basi elevasyonu, uzun dénemde
ekspansiyona neden olan VMs’daki hidrostatik basinci
azaltir. Ayrica bu yontemin gece ve sabahleyin daha
belirgin olan solunum yolu tikanikligi, sislik ve agri
sikayetlerini de azalttigi gérilmustiir.

Lazer tedavisi daha ¢ok mukoza ya da cilt lezyonlarinin
tedavisinde kullaniimaktadir. Bas-boyun VMs'larina
siklikla agiz ici veya Ust solunum yolu tutulumu da eslik
eder. Ozellikle iist solunum yolu VMs'lari, obstriiksiyon
bulgulari kaybolana kadar yada tatmin edici sonug
alinana kadar her 3-6 ayda bir yapilan endoskopik lazer
tedavisi ile tedavi edilebilir. Yiz bolgesi lezyonlarinda
yada yuzeyel yerlesimli boyun lezyonlarinda radyofrekans
kullaniminin bir alternatif olabilecegi bildirilmistir. Derin
yerlesimli lezyonlarda lazer yada radyofrekans kullanimi,
hayati yapilarin (norovaskiiler pedikil yada hipoglossal
sinir gibi) zarar gérmemesi igin USG esliginde yapilmalidir
(23).

Skleroterapi bas-boyun VMs’lari igin oldukga basarili bir
secenektir. Etanol ve sotradecol, uzun doénemdir
kullanilan, dusik rekirrens ve olduk¢a disiik
komplikasyon oranlari ile efektif tedavi ajanlaridir. Derin
yerlesimli lezyonlarda perkitan skleroterapi yaparken
giris yolu yada injeksiyon agsamasinda USG vyada
floroskopiden faydalaniimalidir. VM disindaki dokuda
hasar yapmamak igin, extravazasyondan kaginmak
gerekir, bu nedenle de ilacin tecribeli ellerce verilmesi
onerilmektedir. VMs’larda skleroterapinin
komplikasyonlari  genellikle gecici olan noéropati,
infeksiyon, sislik, sinir hasari, deri tutulumu olan
hastalarda gorilen cilt nekrozu, yaygin kas tutulumu olan
hastalarda saptanan kas kontraktlrl, kardiyovaskiler
kollaps ya da hemoliz sonrasi hemoglobiniri olarak
sayilabilir (1,23).

VMs’larda cerrahi tedavi lezyonu tamamiyla ortadan
kaldirma sansini veren bir secenektir. Fakat VMs
cogunlukla diizgiin sinirli lezyonlar degildir. intraoperatif
kanama hayati yapilari tanimayi ve korumayi giiclestirir.
Preoperatif skleroterapi, lezyonun bilylmesini kontrol
altina alir, semptomlari azaltir, intraoperatif olarak
kanamayi azaltip diseksiyonu kolaylastirir ve operasyon
zamanini  kisaltmanin  yaninda o6zellikle bas-boyun
bolgesinde yerlesik buyik VMs’a uygulanacak cerrahiyi
sinirlandinp ortaya c¢ikacak kozmetik deformitelerin
online de gecilmis olur (23).

Kapiller Malformasyonlar (KMs)

KMs (geleneksel terimler dizesinde ki adiyla port wine
stains) cildin ylzeyel tabakasinda yerlesik lezyonlardir,
fakat yillar icinde bilylime gosterip, nodiler gérinim
kazanabilir. Yaklasik olarak 1000 yenidoganin 3’lnde
goralur. Altta yatan bir sendromun (Sturge—Weber
syndrome (SWS), Klippel-Trenaunay syndrome, Parkes—
Weber syndrome veya altta yatan spinal disrafizm gibi)
O0gesi olabilmeleri KMs’t klinik agidan o6nemli hale
getirmektedir. Klippel Trenaunay ve Parkes—Weber
sendromu genellikle alt ekstremiteleri etkilerken, SWS;
fasiyal KM, ipsilateral okiiler ya da leptomeningeal
anomalilerle karakterizedir. Ozellikle trigeminal sinir (V;)
dali  boyunca segmental dagihm gosteren KM’lu
infantlarin %25 kadari, SWS'nun tipik okiiler ya da
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norolojik tutulumu ile birlikte raporlanmistir. V, ve V;
dallari boyunca segmental dagilim gosteren KM, ¢ok daha
az oranda SWS’na eslik ederler. Etyolojisi bilinmeyen ve
sporadik bir hastaliktir, fakat tutulan dokularin hepsi
noral krestten kdken almaktadir. Etkilenen gozde, glokom
ve koroidal vaskiler malformasyonlar gorilebilir.
Norolojik tutulumda lezyonlarin ¢ogu oksipital bolgede
yerlesiktir. Nobetler, hemiparezi ya da hemipleji, migren,
gelisme geriligi ve davranis bozukluklari gorilebilir.
Hastalar, pulsed dye laser icin dermatolojiyle, eslik eden
ya da olasi anomaliler agisindan oftalmoloji, néroloji ve
radyoloji ile beraber degerlendirilmelidir (1).

Lenfatik Malformasyonlar (LMs)

LMs’in  patogenezinde embriyonik lemfanjiogenezde
gelisimsel defekt oldugu dlstnilmektedir. Bir teoriye
gore, LMs normal lenfatik sistemden ayrilan bir
tomurcugun hapsolmasiyla meydana gelmektedir ve
mikrokistik (<2 cm), makrokistik (>2cm) veya ikisinin de
bir arada oldugu endotelle doseli kistik lezyonlar ortaya
ctkar (1,23). Makrokistik lezyonlar daha kolay tedavi
edilirler ve mikrokistik olanlara goére daha iyi prognoza
sahiptir. Her iki cinste esit oranda gordlir. %90 kadari cilt
ve mukoza tutulumu ile yizeyelken, %10 kadarinda i¢
organ tutulumu goéralir.

Bag-boyun LMs’1 oldukga farkli klinikle karsimiza ¢ikabilir.
Lezyonlar fokal, multifokal, yaygin, makrokistik ya da
mikrokistik olabilir. Yaygin lezyonlarin bir¢ogunda oral
kavite yada havayolu genellikle tutulmustur (23). USG
blylik LMs’I 4. gestasyonel ayda ortaya koyabilir ve
perinatal doénemde solunum yolu obstriiksiyonu
duslnliyorsa hazirlikh olunmalidir. LMs; Down, Turner
ve Noonan sendromu ile birlikte de olabilir. Gegirilen bir
Ust solunum vyolu infeksiyonuna bagl artmis lenfatik
akimin lezyonu buyutmesiyle tani genellikle cocukluk
déneminde konur. infeksiyon ya da puberte gibi
hormonal degisikligin neden oldugu hizli biyime disinda
yavas seyirli bir bliyime hakimdir. Hastalar maksiler veya
mandibuller deformite, agri, kanama, solunum sikintisi,
yutma zorlugu ya da agrnli yutma veya konusma
bozuklugu ile basvuracaklari gibi yalnizca LM’un enfekte
olmasina bagh bulgularla da basvurabilirler (1,23).
Literatiirde patogenezi agiklanamayan lenfopeniye bagli
olarak sik infeksiyondan dolayr hastanede yatmayi
gerektiren hasta grubu bildirilmistir (25).

Muayenede i¢i sivi dolu ve basmakla ortadan
kaybolmayan ve bu o6zelligi ile VMs'lardan ayrilan kitle
goralur. Etkilenen cilt ya da mukozada vezikiiller
mevcuttur. Vezikil formasyonu kanama, lenfatik sizinti
ve agri yapabilir (23). LM’u olan bir hastayi muayene
ederken, lezyonun yayginhgini degerlendirmek c¢ok
onemlidir. Yaygin LM’lu bir hastada solunum yolu
mutlaka kontrol edilmelidir. Boyle bir hastada kitle igine
kanama ya da infeksiyon, havayolu obstriiksiyonuna yol
acabilir (1,23). Ozellikle oral kavite yada submental bdlge
tutulumunu takiben mandibiler kemikte asiri biyime ve

dis anomalileri gorulebilir (23). Tipik olarak klinikte
gorilenin disinda daha derin komponente sahiptirler, bu
durum goériinen kismin tam olarak eksizyonundan sonra
ortaya c¢ikan rekirrensi agiklar.

Yaygin bas-boyun LMs'i, bircok hasta igin ciddi olabilen
fonksiyon kaybi ve hayati tehdit eden bir durum
demektir. Yakin zamanda tariflenen CLAPO sendromu, alt
dudak KM’u, ylz ve boyun LMs’i, yliz ve ekstremite
anomalileri ile karakterizedir. Esas itibariyle bu sendrom,
mikst kapiller-venoz-lenfatik malformasyonla
karakterizedir (1).

LMs’in goriintilemesi tek bir anatomik bdlgeye sinirli
olmayabileceginden, klinik olarak kendini gdstermeyen
derin komponenti veya infiltratif boyutu ortaya koymada
faydalidir ve onerilen goriintileme ydntemi MRI'dir.
Goruntileme ayrica, boyunda gorilen kistik lezyonlarin
(brankial kleft kisti, tiroglossal duktus kisti ve foregut
duplikasyon kisti gibi) ayirici tanisinda, LMs’in alt tiplerini
ayirmada (bazen makro ve mikrokistler ayni lezyonda bir
arada olabilir), tedaviyi planlamada yarar saglar.

Her ne kadar ufak, makrokistik ve posterior lggende
yerlesik LMs’in 1 yasinda Once spontan kayboldugu
bildirilse de, bu lezyonlarin dogal karakteri progressif
blylmedir.

LMs’in tedavisi, malformayonun boyutuna, yayginligina,
tutulan doku katmanlarinin sayisina, lokalizasyona ve
semptomlara gore degiskenlik gosterir. Cilt ya da mukoza
yerlesimli vezikul tarzinda lezyonlarla, solunum yolunda
yerlesik  LMs lazerle tedavi edilebilir. Lazerin
ulasayamayacagl daha derin yerlesimli lezyonlar igin,
intralezyonel lazer, radyofrekans, cerrahi ya da cesitli
sklerozan ajanlar kullanilabilir. Kombine tedavilerle daha
iyi sonugclar alindigi ve makrokistik lezyonlarin tedaviye
daha iyi cevap verdigi bildirilmistir (26). Tedaviden amag
blyiik lezyonlari ortadan kaldirmak, lenfatik sizinti ya da
kanamayi engellemek ve rekiirrensi 6nlemektir. Gegmiste
cerrahi standart tedavi rejimiyken, g¢evre sinir ve
damarlara zarar, inkomplet rezeksiyona bagh rekirrens
olasiligi ve skar dokusu gelisiminden dolayi, ginimuzde
primer tedavi secenegi olarak, skleroterapi 6n plana
¢lkmistir.  Bu  konuda farkh  merkezler arasinda
kullanilacak ajan, mikro- yada makrokistik lezyonlara
yaklasim, tedavi siiresi ve sikhigl ile uzun donem sonuglari
ile ilgili ortak goris mevcut degildir (1,23).

Sklerozan ajanlardan biri OK-432 (penisilinle inkiibasyona
ugramis grup A streptokoklarin (piyogenes)
liyofilizasyonundan elde edilmis) basarili sonuclar alindigi
bildirilmistir. Fakat hastalar penisilin alerjisi yoniinden
degerlendirilmelidir. Bir diger ajan, hizli bir sekilde
hicresel dehidratasyon ve protoplazmanin ¢ékelmesiyle
endotel tabakasini soyarak etki gosteren, etanoldir.
Sotradecol injeksiyonu sonrasi yapilmasiyla etanolin
etkinliginin arttig| gézlenmistir.

Doksisiklin  skleroterapisi bir diger yodntemdir. Bu
yontemle alakali olarak tedavi sonrasi Horner sendromu
bildirildiginden sinirlerin doksisikline direkt maruziyetini
onlemek icin dikkatli olmak gerekir. Son donemlerde
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digerlerine gére ¢ok daha siklikla kullanilan bir diger ajan
bleomisindir. Bleomisinle ilgili olarak akciger fibrozisi riski
olsa da, bu durum tedavi stresince alinan total doz ile
iliskilidir. LMs’in tedavisinde genellikle bu dozlara
ulasiimaz.

Bu lezyonlar igin cerrahi dnemli bir segenektir. Cerrahi
lezyon fokal ve makrokistik oldugunda kiir saglayabilir.
Mikrokistik lezyonlarda, skleroterapi beklenen etkiyi
saglamazken; cerrahi, fonksiyonu koruyup kozmetik
acidan da iyi sonug verebilir. Lezyon total eksize
edilmezse, cogunlukla yeniden biylime olur.
Mandibulanin asiri biuyumesine ya da dildeki asin
buyumeye bagh ortaya c¢ikan dis ya da oklizyon
problemlerinde oldugu gibi, lezyona sekonder gelisen
deformitelerde de cerrahi gerekebilir (23).

Mikst Lezyonlar

Mikst lezyonlar, nadir olmayip kapiller, lenfatik yada
vendz komponentleri igerebilir.

Yiiksek Debili Lezyonlar

Arteriyoven6z malformasyonlar (AVMs)

Yiksek debili lezyonlar, dusiik debili vaskiler
malformasyonlara gore cok daha az siklikta gorllp,
arteriyovenoz fistiiller (AVFs) ve AVMs olarak ikiye
ayrilabilir. AVFs genellikle travmaya bagli olarak ortaya
¢ikar ve arterlerle venler arasinda bir veya birden fazla
sant vardir. Cerrahi ya da intraarteryel embolizasyonla
tedavi edilebilir (23).

AVMs genellikle konjenital lezyonlardir ve dogumda
mevcutturlar, cok ufak bir ylzdesi ¢ocuklukta ve eriskin
hayatta ortaya cikar (1).

Bas ve boyun AVMSs'I batin vaskiler malformasyonlar
icinde en agresif olanidir ve dramatik deformitelere,
fonksiyon kayiplarina ya da muhtemel bir 6lime neden
olabilir. Yuksek debili lezyonlardir. Taninmalari gibi,
tedavi ve tamamiyla ortadan kaldirilmalari da c¢ok
zordur.(1,23) Bas ve boyun AVMs'inin yaklasik %70’i orta
ylz bolgesinde yerlesiktir. Yanak, kulak, dil, dudak, alin ve
mandibula siklikla tuttuklari yerlerdir. Altta yatan kemige
invazyon genelde mevcuttur ve tedaviyi komplike hale
getirir (1,27,28,29).

Klinik evreleme sistemin de lezyonun progresyonu goz
oninde bulundurulur;

Evre 1 AVMs- sessiz, klinik olarak sicak pembe-mavi
makdllerdir,

Evre 2 AVMs- ekspansif, pulsatif, tril yada Gflirim veren
lezyonlardir,

Evre 3 AVMs- cevre dokularda destriiksiyon yapan, agril,
Ulserasyon ve/veya hemoraji ile seyreden lezyonlardir,

Evre 4 AVMs- asiri blylimeden kaynaklanan
dekompansasyondan dolayr konjestif kalp yetmezligi
gelismis lezyonlardir.

AVMs'In  patogenezi tam olarak anlasilamamistir.
Travmanin bu lezyonlarda blyimeye neden oldugunun
bilinmesinin yaninda puberte, gebelik veya hormon
tedavisinin de AVMs’da bliyime ve progresyon yaptigl
gorilmistiir. immunohistokimya ile AVMs’in bircogunda
progesteron reseptori gosterilirken, Ostrojen reseptori
saptanmamistir  (1,30). AVMs'in  kdk hiicrelerinden
oldukga zengin oldugu gosterilmis, bunun bu lezyonlarda
gorilen yeni damar olusumlarini agiklayabilecegi
distintlmistar (23).

Son c¢alismalarda RASA1l geni ile otozomal dominant
kalitimh kapiller-AVMs sendromu tanimlanmistir. Klinik
olarak, bu hastalar kigik, rastgele dagilmis, 1-1.5 cm
boyutlarinda multifokal KMs’larla karakterize, siklikla
etrafl beyaz halo ile gevrili pembe, kirmizi, kahverengi
veya gri renkte lezyonlardir. Bu hastalarin 1/3’inde intra-
, ekstrakranyal ya da periferik lezyonlar seklinde ylksek
debili AVMs mevcuttur. Ayrica bu hastalarda
norofibromatozis tip 1 ve 2’de goriilene benzer sekilde
norojenik timorler goralar (1).

Fizik muayenede erken donemde alttaki dokularda
kalinlasmanin oldugu, fluktuasyon vermeyen,
pulsasyonun genelde olmadigi ve basmakla kaybolmayan
lezyonlar mevcuttur. Bu doénemde bircok hasta
hemanjiom tanisini takiben tedavi almamis yada uygun
olmayan tedavi almis olabilir.

ilerlemis lezyonlarda cilt yada cilt altinda vaskdiler yapilar
belirgindir ve pulsasyon c¢ogunlukla mevcuttur. Cildi
tutmus AVMs’lerde ¢ogunlukla ilserasyon yada kanama
olur.

MRI ya da BTA AVMs'larin akim dinamigini ve yayginhgini
degerlendirmede, tedaviyi planlamada ve vaskiler
anatomiyi ortaya koymada gereklidir. Klasik anjiografik
gorinimlerinde, birgok hipertrofiye olmus arterle
beslenen, blylimis venlere, nidus (arapsag¢i seklinde
malforme damarlar) vasitasiyla hizlaca bosalan yapi
goralur (23).

Bircok makale AVMs’larda ‘kir’ tabirini embolizasyondan
sonra ya da embolizasyonu takiben uygulanan cerrahiden
sonra kullanmaktadir. Kulak, dil, mandibula ya da
maksilla gibi spesifik yerlesim yerleri optimum tedavi igin
ozel yaklasimlari gerektirir. Uygun tedavi yonetimi icin
her hasta bireysel olarak multidisipliner olarak
degerlendirilmelidir. Yine de ekstrakranyal AVMSs’da kiri
saglamak, yeni besleyici damarlar olusabileceginden
zordur. ClUnk{ tedaviden sonraki 5 ya da 10 yillik izlem
sonunda rekirrens sik olarak gorilir (1,23).

Sonug olarak, komplike vaskiler timorler ve vaskiler
malformasyonlarda tedavi ve dogru tani icin ISSVA
tarafindan  hazirlanan siniflamanin  kullanimi ¢ok
onemlidir. Hastalarin multidisipliner olarak
degerlendirilmesi diger 6nemli bir konudur. Kulak-Burun-
Bogaz uzmani, dermatolog, radyolog, girisimsel radyolog,
plastik ve rekonstriktif cerrah, onkolog, patolog ve
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norolog, vaskiiler lezyonlu hastalarin tedavilerinde ¢ok
degerli katki saglayabilir. Her bir vaskiler lezyon kendi
icinde tani ve tedavi yontemi acisindan dikkatlice
degerlendirilmelidir. Hastaliklar hakkinda molekiler ve
genetik bilgilerin artmasi siniflama, tani ve tedaviye de
yansiyacaktir.
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Vaskiiler Lezyonlarin Siniflandirilmasi (ISSVA 1996 sinifalandirilmasi ile uyumlu)

Vaskiiler Timétler Vaskiiler Malformasyonlar

Infantil hemanjiom Diigiik debili lezyonlar

Yizeyel Kapiller

Derin Venoz

Bilesik Lemfatik
Konjenital hemanjiom RICH (Tnvoliisyona ngrayan Yiiksek debili lezyonlar

konjenital hemanjion) Arteryal malformasyonlar

Arteriovendz malformasyonlar
NICH (Involiisyona ngramayan Arteriovendz fistiller

konjenital hemanjiom)

Mikst lezyonlar
Kaposiform T RKasabach—Merritt fenomeni
hemanjioendotelyoma ze tufted
anjioma
Kapiller-lemfatik-venéz
(Klippel-Trenaunay)
Epiteloit hemanjioendotelyoma Kapiller-vendz
(Klippel-Trenaunay hafif formlarz)
Anjiosarkom Arterioven6z santla birlikte
kapiller-ventz
(Parkes-Weber syndrome)
Dermatolojik edinilmis vaskuler timérler Kapiller-arterioventz
(orn: piyojenik graniilom) malformasyon (CM-AT"M)
Arteriovendz malformasyon-
Spindle hiicreli hemanjioendoteliyoma lemfatik malformasyon (A1"M-L.M)

Cok nadir hemanjioendotelyomalar

(6rn: Dabska tiniri, lemfanjioendotelyomatozis)
- ____________________________________________________________]



