DAHILI BILIMLER / MEDICAL SCIENCES

Olgu Sunumu / Case Report

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2007, 60(2)
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Facial Vascular Anomalies Coexist With Intracranial Venous And Cavernous Angioma: A Case Report
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Yumusak doku vaskiiler anomalileri

Yumusak doku vaskiler anomalileri hemanjiyomlar ve vaskiiler malformasyonlardan olusur. Vas-
kiler malformasyonlar baskin olan damar tipine gore arteriyel, venoz, kapiller, lenfatik ya da bun-
larin kombinasyonlarindan olusan alt gruplara ayrilir. intrakranyal vaskiiler anomaliler ise kapiller
telenjiyektaziler, ven6z anjiomlar (gelisimsel ven6z anomali), kavernéz anjiyomlar ve arteriyove-
n6z malformasyonlardan olusur. Bu yazida fasiyal kutanoz vaskuler anomaliler nedeniyle tetkik
edilirken intrakranyal gelisimsel ven6z anomali ve kavern6z anjiyom saptanan bir olgu sunulmak-
ta; fasiyal vaskiler anomaliler ile intrakranyal vaskiiler anomalilerin birlikteligi tartisilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Vaskiiler Tiimérler,Santral Sinir Sistemi Vaskiiler Malformasyonlari, Dopp-
ler Ultrasonografi, Spiral Bilgisayarli Tomografi, Manyetik Rezonans Goriintiileme

Soft-tissue vascular anomalies consist of hemangiomas and vascular malformations. Vascular mal-
formations are subclassified according to the predominant channel type, namely, arterial, venous,
capillary, lymphatic, or a combination of these. Intracranial vascular malformations, on the other
hand, consist of capillary telangiectasias, venous angiomas (developmental venous anomalies),
cavernous angiomas, and arteriovenous malformations. We present a case who was found to have
intracranial developmental venous anomaly and cavernous angioma during evaluation for facial
cutaneous vascular anomalies. The coexistence of facial vascular anomalies and intracranial vas-
cular anomalies is discussed as well.

Key Words: Vascular Neoplasms, Central Nervous System Vascular Malformations, Ultrasonog-
raphy, Doppler, Tomography, Spiral Computed, Magnetic Resonance Imaging

lerin birlikteligi tartisilmaktadir.
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malformasyonlar ise displastik da-
marlardan olusan gelisimsel hata-
lar olup baskin olan damar tipine
gore arteriyel, venoz, kapiller, len-
fatik ya da bunlarin kombinasyon-
larindan olusan alt gruplara ayrilir
(1,4,7). Bu yazida fasiyal kutan6z
vaskiiler anomaliler nedeniyle
tetkik edilirken intrakranyal geli-
simsel ven6z anomali ve kavernoz
anjiyom saptanan bir olgu sunul-
makta; fasiyal vaskiiler anomaliler
ile intrakranyal vaskiiler anomali-

kasin ust kesiminde, kafasini asa-
giya egmekle artan sislik Oykiist
bulunan 32 yasindaki erkek hasta
sag yanakta bulunan sisligin son 6
ayda belirgin biyimesi nedeniyle
basvurdu. Fizik incelemesinde sag
bukkal bolgede yaklasik 15 cm, sag
frontal bolgede yaklasik 2 cm capa
ulasan yumusak kivamli sislikler
saptandt.

Renkli Doppler ultrasonografi (RDUS)

incelemesinde sag bukkal bolgede
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Sekil 1. Lenfatik orijinli vaskiler malformasyon, RDUS goéruntisu.
Anekoik tubuler yapilar iceren ve net sinirlandinlamayan heterojen
yapida kitle lezyonunda Renkli Doppler ile akim izlenmiyor.

cilt alt1 dokudan baslayan, sinirla-
rn ¢evre yumusak dokulardan net
ayurt edilemeyen, agulikli olarak
anekoik tubiiler yapilarin olustur-
dugu bir yumak seklinde izlenen,
heterojen eko yapisinda, buytik bo-
yutta kitle lezyonu kaydedildi (Sekil
1). Tubuler yapilarin igerisinde yer
yer flebolit ile uyumlu milimetrik
kalsifiye yapilar izlendi. Sag frontal
bolgede cilt altinda orbita igerisine
uzanim gosteren, benzer yapida,
kiiciik boyutta bir diger lezyon sap-
tand1. Renkli Doppler inceleme ve
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Sekil 2. Lenfatik orijinli vaskiler malformasyon BT géruntisi. Hete-
rojen yapida ve komsu kas gruplarina oranla disik yogunlukta kitle
lezyonunun yer yer milimetrik kalsifik odaklar igerdigi (oklar) izleniyor.

spektral analizde lezyonlarda arte-
riyel ya da venoz akim Ornegi kay-
dedilmedi.

Bilgisayarli tomografi (BT) inceleme-

sinde lezyonlarin heterojen yapida
ve komsu kas gruplarina oranla di-
suk yogunlukta oldugu ve yer yer
milimetrik kalsifik odaklar icerdigi
gozlendi (Sekil 2). Bukkal bolge-
deki lezyonun mastikator bosluga
uzandig1 ve maksiller sinis lateral
duvarinda yaylanmaya neden oldu-
gu izlendi. Bazi kesitlerde bukkal

bolgedeki kitlenin birkag mm ka-
linliginda bir kapsil ile ¢evrelendi-
gi gozlendi.

BT de nazal kavitede yaklasik 3 cm ca-

pinda, sag orbita igerisine ekstrako-
nal uzanim gosteren, daha yiksek
dansitede ve daha homojen gori-
nimde bir diger ekspansil yumusak
doku lezyonu kaydedildi (Sekil 3).
Kontrastli BT incelemesinde nazal
kavitedeki lezyonda minimal opak-
lasma secilirken diger lezyonlarda
belirgin opaklasma saptanmadi.

Sekil 3. Hemanjiyom/vaskuler malformasyon BT gorintusi. Nazal
kavitede, sag orbita icerisine ekstrakonal uzanim gdésteren ekspansil
yumusak doku lezyonu izleniyor (oklar).

Sekil 4. Kranial BT gortntiisu. Sagda bazal ganglionlar ve kapsuler
yapilar dizeyinde gelisimsel venéz anomali (ok) ve kavernéz anjiyo-
mu (kalin ok) disutnduren lezyonlar izleniyor.
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Sekil 5a. Hemanjiyom/vaskuiler malformasyon koronal (a) kontrast
madde 6ncesi ve (b) sonrasi T1 agirlikli ve (c,d) T2 agirhkli MR gorin-
tuleri. T1 agirhkh gorintulerde heterojen intermediate intensitede, T2
agirlikl gérlntulerde heterojen hiperintens izlenen ve IV Gadolinium
enjeksiyonu sonrasi kontrastlanan lezyonlardan nazal kavite ve orbita
yerlesimli olanlar daha homojen izlenmekte ok frontal bélge yerlesimli
lezyonu gésteriyor.

BT incelemesinde kesit alanina dahil

mu dusindiren lezyonlarin sap-

Sekil 5b. Hemanjiyom/vaskuler malformasyon koronal (a) kontrast
madde 6ncesi ve (b) sonrasi T1 agirlikli ve (c,d) T2 agirlikli MR gériin-
taleri. T1 agirhkh gértntllerde heterojen intermediate intensitede, T2
agirlikl goérintilerde heterojen hiperintens izlenen ve IV Gadolinium
enjeksiyonu sonrasi kontrastlanan lezyonlardan nazal kavite ve orbita
yerlesimli olanlar daha homojen izlenmekte ok frontal bolge yerlesimli
lezyonu gdsteriyor.

MRG’de bukkal ve frontal bolgedeki

intrakranyal gorintilerde sagda
bazal ganglionlar - i¢ kapsul an-
terior bacak diizeyinde gelisimsel
venOz anomali ve kavernoz anjiyo-

tanmast Uzerine (Sekil 4) ekstrak-
ranyal ve intrakranyal lezyonlara
yonelik MRG (manyetik rezonans
goruntileme) incelemesi yapildi.

lezyonlar T1 agirlikli gorantiler-
de heterojen intermediate inten-
sitede, T2 agurlikli goruntilerde
heterojen hiperintens olarak izle-

Sekil 5¢c. Hemanjiyom/vaskuler malformasyon koronal (a) kontrast
madde 6ncesi ve (b) sonrasi T1 agirlikh ve (c,d) T2 agirhikh MR go-
rintuleri. T1 agirlkli gériintulerde heterojen intermediate intensitede,
T2 agirhikh goéruntllerde heterojen hiperintens izlenen ve IV Gado-
linium enjeksiyonu sonrasi kontrastlanan lezyonlardan nazal kavite
ve orbita yerlesimli olanlar daha homojen izlenmekte ok frontal bélge
yerlesimli lezyonu goésteriyor.

Sekil 5d. Hemanjiyom/vaskuler malformasyon koronal (a) kontrast
madde 6ncesi ve (b) sonrasi T1agirlikli ve (c,d) T2 agirhikh MR gorin-
tuleri. T1 agirlikh géruntulerde heterojen intermediate intensitede, T2
agirlikh gérinttlerde heterojen hiperintens izlenen ve IV Gadolinium
enjeksiyonu sonrasi kontraslanan lezyonlardan nazal kavite ve orbita
yerlesimli olanlar daha homojen izlenmekte ok frontal bdlge yerlesimli
lezyonu gosteriyor.
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Sekil 6. T2 agirlikli sagittal MR goriintlsinde bazal ganglionlar seviye-
sinde hemosiderin birikimine ait periferik hipoekoik halo ve tipik “pop-
corn” gériinimuyle kavernz anjiyom izleniyor.

nirken, nazal kavite ve orbitadaki
lezyonlar benzer sinyal 6zelliginde
ancak daha homojen gorinumde
izlendi (Sekil 5). IV Gadolinium
enjeksiyonu sonrasi bukkal ve
frontal bolgedeki lezyonlarda zayif
heterojen kontrastlanma, nazal ka-
vite ve orbitadaki lezyonlarda ise
belirgin kontrastlanma kaydedildi.

Kranial MRG’de BT’de tanimlanan

dizeyde, T2 agirlikli géruntiilerde
hemosiderin birikimine ait perife-
rik hipoekoik halo ve tipik “pop-
corn” gorinumiyle kavern6z an-
jiyom (Sekil 6) ve komsulugunda
tipik “medusa” gorinumiyle geli-
simsel vendz anomali (vendz anji-
yom) izlendi (Sekil 7).

Tanimmlanan ekstrakranyal lezyonlar

lenfatik ya da venoz orijinli vaski-
ler malformasyon (lenfanjiyom /
venoz malformasyon) ve / veya he-
manjiyom olarak degerlendirildi.
Bukkal bolgedeki lezyon subtotal
olarak eksize edildi; histopatolojik
tani lenfanjiyom olarak geldi.

Tartisma

Vaskiiler malformasyonlar embriyo-

lojik gelisimdeki bozukluk sonucu

ortaya  cikar.
Muhtemelen
dogumda var-
dir, ancak ba-
zen adolesan
ve erigskin do-
neme  kadar
aciga cikmayabilir. Vaskiler malfor-
masyonlar hemanjiyomlardan fark-
1 olarak gerilemezler, siklikla prog-
resyon gosterirler ve hayat boyu
sebat ederler (1). Yumusak doku
vaskiler anomalilerin diger kom-
ponenti olan hemanjiyomlar ise
yenidoganda %1-2, infantlarda %12
oraninda prevalansa sahip olup do-
gal seyirleri hayatin ilk yilinda hizli
postnatal buylime, takiben sonraki
1-5 yu igerisinde yavas ancak ge-
nellikle kacinilmaz bir regresyon
seklindedir (1). Hemanjiyomlar
nadiren erigkin yaslara kadar sebat
edebilirler (8,9).

Intrakranyal vaskiiler anomaliler ne-

oplastik olmayan gelisimsel mal-
formasyonlar olup asemptomatik
olabilecegi gibi intrakranyal hemo-
rajiye kadar degisen farkli klinik
tablolarla karsimiza cikabilir. Bu
baslik altinda kapiller telenjiyektazi-
ler, venoz anjiomlar (gelisimsel ve-
nodz anomali), kavernoz anjiyomlar
ve arteriyovendz malformasyonlar
incelenebilir (10, 11). Vendz anji-

Sekil 7. T2 agirlikh aksiyal MR gortntiisinde sagda bazal ganglionlar
seviyesinde tipik “medusa” gérinimuyle gelisimsel venéz anomali
(vendz anjiyom) izleniyor.

yomlar ya da daha giincel adlandir-
ma ile gelisimsel vendz anomaliler
en sik gorillen serebral vaskiiler
malformasyon olup (11) genis bir
drenaj venine acilan dilate intrame-
diller venlerden olusur (12). Ge-
lisimsel vendz anomalilere yiiksek
oranda (%8-33) kaverndz anjiyom
(kavernom) eslik etmektedir ve bu
olgulardaki serebral hemorajiler-
den genellikle kavernomlar sorum-
lIu tutulmaktadir (11-13).

Bas-boyun bolgesindeki ekstrakranyal

vaskiler anomalilerin intrakran-
yal vaskiler anomaliler, 6zellikle
gelisimsel vendz anomaliler ile
birlikte gorilme egilimi ilgi cekici-
dir. Gelisimsel vendz anomalilerin
genel popilasyonda goriilme ora-
nt %0.05 ile %0.25 arasinda degis-
mektedir. Buna karsin Boukobza
ve ark. bag-boyun boélgesinde ven6z
malformasyon gorilen hastalarin
yaklasik %20’sinde gelisimsel ve-
n6z anomali saptamistir (12). Katz
ve ark. orbita yerlesimli kombine
vendz-lenfatik malformasyonu olan
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hastalarin yaklasik %28’inde lez-
yonla devamlilik géstermeyen ayri
intrakranyal vaskiler anomaliler
bulundugunu ve bunlarin radyolo-
jik olarak gelisimsel vendz anomali
ile uyumlu oldugunu bildirmek-
tedir. Ayn1 calismada intrakranyal
vaskiiler anomali bulunmayan ol-
gularin orbital vaskiiler malformas-
yonlarinin daha anterior yerlesimli,
daha az diffiiz ve fasiyal yumusak
dokulara daha az yayilma egilimin-
de oldugu vurgulanmakta, 6zellik-
le diffiiz lezyonlarda intrakranyal
degerlendirmenin 6nemine isaret
edilmektedir (14). Aagaard ve ark.
ise multipl fasiyal hemanjiyomu ve
sag hemisferde yerlesim gosteren
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