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OZET

Komplike wvaskiiler lezyonlarin tani ve tedavisi birden c¢ok
disiplini ilgilendirmekte olup bazen {idclincli basamak merkez-
lerde bile bu konuda zorluklar yasanabilmektedir. Ayrica, bu
lezyonlarin isimlendirme ve siniflandirmasinda dedisik dallar-
daki hekimler arasinda halen yasanilan farkliliklar hastalarin
tani, takip ve tedavilerini zaman zaman giclestirmektedir. Bu
yvazida hemanjiom ve vaskiiler malformasyonlarin isimlendirme ve
siniflandirilmasi multidisipliner bir yaklasimla godzden geci-
rilmis ve 1ilgili literatiir tartisilarak konuyla ilgili kari-
sikliklarinin giderilmesine katkida bulunmak amaclanmistir.

Anahtar kelimeler: Hemanjiom, vaskiiler malformasyon, tani.

ABSTRACT

Management of complicated wvascular lesions is a subject of
multiple medical disciplines and sometimes, even the third
step medical centers can experience some difficulties for it.
Besides, discrepancies of the nomenclature and classification
of these lesions between various medical branches presently
may complicate the management of the patients at times. 1In
this paper, nomenclature and classification of hemangiomas and
vascular malformations were reviewed with a multidisciplinary
approach and it is aimed to contribute to dissolve the con-
fusion for the subject by discussing the related literature.
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GIRIS

Cogu hekim komplike olmayan vaskiiler lezyonlarin tani ve
tedavisinde Onemli sikintilar yasamaz, ancak az gdriulen vas-
kiiler anomalilerde tani ve O&6zellikle tedavide karar vermeleri
zorlasir. Hastalar kolaylikla yanlis tani ve yanlis tedaviye
maruz kalabilirler. Komplike wvaskiiler lezyonlari olan hastalar
birden ¢ok disiplini ilgilendirir, bunlarin icinde dermato-
loglar, ©plastik <cerrahlar, damar cerrahlara, radyologlar,
ortopedistler, pediatristler, patologlar ve kulak burun bogaz
uzmanlari ilk akla gelenleridir. Hastalarin birden c¢ok disip-
lini 1ilgilendirmeleri ve tedavilerindeki =zorluklar nedeniyle
Amerika Birlesik Devletleri ve Kanada gibi gelismis llkelerde
komplike hastalar multidisipliner wvaskiler anomali klinikle-
rinde dederlendirilmektedir. Bu vyazida hemanjiom ve vaskiler
malformasyonlarin isimlendirme ve siniflamasinda siklikla
yasanilan kafa karisikliginin giderilmesine vyardimci olmak
amaclanmis ve Dbu lezyonlarin klinik ve histopatolojik oOzel-
likleri kisaca godzden gecirilmistir.

Bu =zamana kadar vasklUler lezyonlar ig¢in yapilan sinifla-
malarin hicbiri evrensel nitelik kazanamamistir. Yakin zamana
kadar “Porto sarabi lekesi”, “strawberry hemanjiom” vya da
“somon lekesi” gibi gorinimden kaynaklanan tanimlayici bazi
terimler kullanilagelmistir, ancak bu terimler lezyonlarin
biyolojik davranisi ile iliskisizdir. Onceden vyapilan bazi
siniflamalarda lezyonlar kanalin genisligine ve ic¢indeki
sivinin tipine goére isimlendirilirdi. Kan icerenlere hemanjiom
denilir ve kanal genisligine bakilarak kapiller, strawberry ve
kaverndz olarak ayrilirdi. Lenf icerenlere ise lenfanjiom vya
da kistik higroma denilirdi. 1982’de Mulliken ve Glowacki wvas-
kiiler lezyonlarin siniflamasini hemanjiomlar ve vaskiler
malformasyonlar seklinde dedistirdiler (1) (Tablo 1).

Tablo 1: Mulliken and Glowacki tarafindan yapilan vaskiiler
anomali siniflamasi

Hemanjiom Vaskiler malformasyon
e Basit
o Kapiller
o Venodz
e Proliferatif faz o Arteriyel
e Involiisyon fazi o Lenfatik

e Kombine (mikst)
o Kapiller venoz
o Arteriovendz
o Lenfatikovenodz
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1982"de yapilan siniflama yaygin kabul gdrmis ve daha sonra
1997"de International Society for the Study of Vascular
Anomalies tarafindan glincellenmistir (2) (Tablo 2).

Tablo 2. “International Society for the Study of Vascular
Anomalies” tarafindan Onerilen siniflama.

TimSrler Malformasyonlar
Basit Mikst
e Infantil hemanjiom Yavas Hizla Yavas Hizla
akimla akimla akimli akimla

e Konjenital hemanjiom

e Piyojenik grantlom . .
(lobiiler kapiller e Kapiller |e Arteriyel e LVM e AVM

hemanjiom) e Venoz e KLVM | e KAVM
e Tufted anjiom e Lenfatik

e Kaposiform
hemanjioendotelyom

e Hemanjioperisitom

Hemanjiomlar

Hemanjiomlar yenidoanin en sik gorilen timdérid olup beyaz
irkta vyaklasik %10 oraninda gorilirler, siyah 1rkta bu oran
cok daha azdir. Kadinlarda erkeklerden 3-4 kat daha fazla
gériilen bu lezyonlar prematiirelerde daha fazladir. Insidansin
doum agirligi ile doJrudan iliskisi bulunmustur, 1000 gr’ain
altinda her 4 bebekten birinde gortildigi bilinmektedir (3).

En sik yerlestidi organ deri olan hemanjiomlar codunlukla
tek lezyon seklinde ortaya c¢ikar. Lezyonlarin yaridan fazlasi
bas boyun bdlgesinde gbérilir. Bas boyunda en sik yanak, {Ust
dudak ve Ust g0z kapadginda izlenirler ve c¢odgunlukla gorinti-
lemeye gerek duyulmadan izlenirler.

Genellikle sporadik olarak ortaya cikarlar, ancak otozomal
dominant ailesel gecis de bildirilmistir (4). Hemanjiomlarin
%$30-50"si doumda mevcut olup, diger vyarisi dodumdan sonraki
ilk ayda ortaya c¢ikar. Karakteristik olarak 6-12 ay siren
proliferasyon doneminin ardindan lezyonlar involiisyona udrama-
ya baslar. Nadiren dogumda tam olarak gelismis olabilirler ve
takipte involiisyon gdsterirler. Involiisyon hizi kabaca her yil
lezyonun %10’u oranindadir. Buna gbre 5 vyasinda %50'si, 7
yvasinda %7071, 9 vyasinda %90’1 involisyona udgrar (Resim 1).
Involisyonda ilk belirti matlasma ve yumusamadir. Hastalarin
yarisinda rezidliiel skar ve atrofi olusur (1l). Proliferasyon
evresindeki hemanjiomlar ylksek akimli lezyonlardir. Bu ddnem-
de fizik muayenede udgultu, pulsatilite ve sicaklik artisi
gorilebilir. Hemanjiomlarin gorinimi deri tutulumunun derecesi
ve lezyon derinlidine gbre degisir. Deriyi tutanlar c¢ilek
rengindedir. Subkutan dokulara uzanmayan derin lezyonlar ise
mavi renktedir. Histopatolojik olarak proliferasyonda mast
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hilcreleri involisyondaki lezyonlara wve normal dokuya gore 10
kat artar. Endotel hilcrelerinin sayisi hizla artarak lumenli
ya da lumensiz demetler olustururlar (5).

Resim 1: Sol vyanakta hemanjiomu olan 6 aylik hastanin
(Soldaki Resim) 2 vyil sonra 2,5 vyasina geldiginde lezyonun
hicbir tedavi wuygulanmadan geriledidi gorilmektedir (Sagdaki
Resim). 10 vyasina geldidinde hemanjiomun tamamen kaybolmasi
beklenmektedir.

Hemanjiom komplikasyonlari ig¢inde en sik goriileni lezyonun
Ulserasyona udramasidir, %10 oraninda ortaya c¢iktidi bilinmek-
tedir (Resim 2). Bunun disinda basiya badli islev bozukluklara
siktir. Ust g6z kapadi hemanjiomu gérme bozukluguna, ambliyopi
ve strabismusa neden olurken, orofarenks, larenks ve nazal
pasaj hemanjiomlari solunum ve beslenme bozukluklarina, kulak
ve parotis hemanjiomlari eksternal otit ve isitme kaybina
neden olabilir. Larenks hemanjiomlari ilk aylarda krup benzeri
bulgulara neden olarak yanlis teshis edilebilir. Klinik seyri
dier hemanjiomlar gibi oldudu icin larenks hemanjiomlarinda
hava vyolu aciksa vyaklasim konservatiftir. Aksi halde hava
yolunu acik tutacak uygun tedavi vyapilir. Larenks hemanjiom-
larinin vyaklasik %50’sinde eslik eden deri hemanjiomlari
vardir, bunlar tipik olarak sakal bolgesindedir (trigeminal
sinir alani). Hemanjiomlar Dbazen hayati tehdit edebilen
komplikasyonlara yol acgabilirler. Bunlardan Kasabach-Merritt
sendromu tilketim koaglilopatisi ve trombositopeni ile karak-
terize olup mortalitesi vylksektir. Konjestif kalp yetmezligi
bliylik hemanjiomlarda gorilebilen ve hayati tehdit edebilen
bir Dbulgudur. Kasabach-Merritt sendromu ve konjestif kalp
yetmezliginin kaposiform hemanjioendoteliom wve tufted anjiom
ile beraber ortaya ¢iktigi bildirilmistir (6).
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Resim 2: Sag yanakta iUlsere olmus ve kabuklanmis hemanjiom
olgusu

Buyik codunlugu spontan involisyon godstermekle Dberaber
hemanjiomlarin bazi durumlarda tedavileri gerekebilir. Baslica
tedavi endikasyonlari doku hasari veya sekil bozukludu, sidde-
ti kanama, Oonemli islevlerin engellenmesi, yiksek debili kalp
yetmezlidi ve koagllopatidir.

Vaskiler Malformasyonlar

Vaskiiller malformasyonlar hemanjiomlar gibi timor &zellik-
leri gbstermezler, bu lezyonlar gelisimsel anomalilerdir ve
kural olarak hepsi doJumda mevcutturlar. Yine hemanjiomlardan
farkli olarak kizlarla erkeklerde esit gbrilirler. Hemanjiom-—
lar ic¢in olmazsa olmaz bir 0zellik olan proliferasyon veya
involisyon evreleri vaskiiler malformasyonlarda vyoktur (Tablo
3, Sekil 1). Kendi kendine involisyon olmad§i ig¢in bu lezyon-
lar tedavi edilmezlerse OmuUr boyu kaybolmazlar (1).

Vaskiiler malformasyonlar bilesenindeki baskin damar/kanal
tipine gbre siniflandirilirlar. Buna gbre bes tip tanimlan-
mistir: Kapiller, ven®z, arteriyel, lenfatik, ve mikst tip.
Ancak vyakin zamanda bu siniflama yerini dogru tedavi
yvaklasimini daha one alan lezyon ic¢indeki akimin hizina gore
yvapilan siniflamaya birakmistir. Bdylece vaskiler malformas-
yonlarda dodru tani ve tedaviye yonelik bir tanimlama sag-
lanir: 1) Yavas akimli lezyonlar: kapiller, vendz ve lenfatik
Malformasyonlar, 2) Hizli akimli lezyonlar: arteriyovendz mal-
formasyonlar (AVM) (7).
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Tablo 3. Hemanjiom ve Vaskiiler Malformasyonlarin ayirici
60zellikleri (12. kaynaktan degistirilerek hazirlanmistir).

Hemanjiomlar Vaskiler Malformasyonlar
e Hiicresel proliferasyon e Displastik damarlardan meydana
gosterir gelmistir
e Dogumda kiuciktiir ya da e Dogumda mevcuttur (AVM’ler
yoktur disinda)
e Sit cocuklugunda hizli e Bliylime cocugun blylmesi ile
bliyuime olur orantilidair
e Cocuklukta involisyon e Kendi kendine kiictilmez
olur
e Kadinlarda siktir e Kadin ve erkekte esittir
Degil: Hemanjiom  Var: Hemanjiom  Var: Hemanjiom
/ / / Evet: lenfatik M
Dogumda Hizh Boyut besorasinn Enfeksiyonla cap:
mevcut artis1 R degisiyor
Evet: vendz, lenfatik M
-\___\‘
Vendz basing artisi ile
> buytiyor, kompresyonla
Mevcut: VM Yok: VM Yok: VM —» Yumusak kiiciiliiyor
\ Evet: Vendz M
Evet: venoz, lenfatik M

Sekil 1: Hemanjiom ve vaskliler malformasyonlarda ayirici
taniya gitmek icin temel sema (5. kaynaktan alinmistir).

Histolojik olarak wvaskliler malformasyonlar diiz endotel,
normal-tek tabakali bazal membran ve normal mast Thicre
konsantrasyonu ile karakterizedir. Bu lezyonlar vaskliler mor-
fogenez bozukluklari olarak wvarsayilirlar; bir timdér gibi
hiicre dongisii gbdstermezler, anormal dilatasyonlar ve kanallar
icerirler (8) . Hicresel olarak stabil olmalarina radmen
viicutla beraber bilylmeleri ve involisyon gostermemeleri hasta
konforu acisindan sorun olabilir. Hasta vicuduyla orantila
btiyimelerinin vyaninda travma, sepsis ve hormonal de§isik-
liklerle de boyutlari artabilir. Hekimlerin bu tir bir blylme
ile hemanjiomlarin proliferatif fazini ayirabilmeleri gerekir.
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Kapiller malformasyonlar: “Porto sarabi lekesi”

Kapiller malformasyonlarin vyenidoanda gorilme sikliga
$0.3"tlur. Histolojik olarak anormal ektatik kapillerler ve
veniillerden olusur. Bu lezyonlarin tanisi c¢odgunlukla ylzde ve
trigeminal sinir dadiliminda vyerlestikleri ic¢in kolaydir.
Genellikle tek tarafli olarak gorulirler (Resim 3). Kapiller
malformasyonlarin c¢ogu izole olmakla beraber hastalar Sturge-
Weber sendromu ic¢in nororadyolojik kesit gorintileme ydntem-
leriyle arastirilmalidir (9).

Resim 3: Kafa arka kesimini ve enseyi tutan kapiller mal-
formasyon olgusu.

Venéz malformasyonlar

Yavas akimli olarak siniflanan vendz malformasyonlar derin
uzanimli lezyonlardir ve vyas 1lerledikgce klinik bulgu ve
sikayetler agirlasir. Bu malformasyonlarin yaklasik %40’1 bas
boyunda go6rtlir (Resim 4). Gecmiste kaverndz hemanjiom veya
lenfanjiohemanjiom olarak isimlendirilen bu malformasyonlar
komprese edilebilirler ve Valsalva manevrasi 1ile boyutlari
artar. Codu asemptomatiktir ancak tromboflebit 1ile lezyonun
kas ya da eklemi tutmasi halinde agri ortaya ¢ikabilir. Klinik
bulgular cocukluk caginin sonlarinda belirginlesir.

Histolojik olarak endoteli normaldir, ektatik  vendz
kanallar igerir. 2003 yilinda Puig ve ark. ven®z malformasyon-
lari, tedavi planlamasini gbz Online alarak kendi ig¢inde dort
tip seklinde siniflamislardir. Buna gdre tip 1: periferik dre-
najil olmayan izole malformasyon, tip 2: normal venlere drene
olan malformasyon, tip 3: genislemis venlere drene olan
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malformasyon ve tip 4: displazik wvendz ektazi seklinde ortaya
¢cikan vendz malformasyon tanimi yapilmistir (10) (Resim 5).

Resim 4: Dili, oOnde, Ustte ve sadda daha fazla olmak izere
tutan vendz malformasyon olgusu.

Tip Tanim

Tip I Periferik
drenaj olmayan
izole
malformasyon

Tip I Normal venlere
drene olan
malformasyon

Tip TIT displastik venlere
drene olan
malformasyon

Tip TV venoz ektazi

Resim 5: Puig ve ark. tarafindan skleroterapi ydéntemi
gozonine alinarak yapilan vendz malformasyon siniflamasi (10.
kaynaktan alinmistir).
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Arteriovendz malformasyonlar (AVM)

Fetal dbénemde primitif arteriyovendz kanallarin regrese
olmamasi sonucu olustuklari disintlir. Baglantilar acgik kalir,
ancak Dbazilari vyillar boyunca kanalize olmaz, Dbu nedenle
cocukluk c¢adginda farkina wvarilmayan Dbu lezyonlar c¢ogunlukla
daha ileri vyaslarda semptomatik hale gelebilir. Hemanjiom ve
vendz malformasyonlara gore daha az goOrilirler. Servikofasyal
tutulum en sik yanaklarda, kulaklarda, burunda ve alindadair
(Resim 6) .

AP -40 ant

Resim 6: Sad kulakta orantili biylimeye yol acan (ist sag:
blytimis sag kulak, st sol: normal sol kulak) arteriyovendz
malformasyon ve manyetik rezonans anjiografi resmi: sag kulak
kepcesi bolgesinde dis karotis arter dallarindan kaynaklanan
artmis damarlanma ve damar yumagi (alttaki Resim).
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Fizik muayenede deride morumsu renk, palpe edilebilen
titresimler ve Ufirimler gorilir. Lezyon alaninda hiperhidroz
ve hipertrikoz da gbrilebilir. Histopatolojik olarak kalin
duvarli, dismorfik arterler, fragmante internal elastik lamina
ile mediada dezorganize diiz kas gorultir. Artan kan akimina
ikincil reaktif wven®z Thipertrofi, intimal kalinlasma ve
skleroz gortlir. AVM’'ler diger vaskiiler malformasyonlar gibi
hiicresel proliferasyon gostermezler, ancak bu lezyonlarda
bliylime gorilebilir, bunun nedeni hemodinamik mekanizmalardir.
Kontrol edilemeyen arteriyovendz sant sonucu biylumis besleyici
arter ve ven ortaya cikar (7).

Lenfatik malformasyonlar

Lenfatik sistemle iliski kuramayan lenfatik keselerden ge-
lisir. En c¢ok boynun arka l¢geninde ve aksillada ortaya c¢ikan
lenfatik malformasyonlar genellikle 1ilk iki vyasta gdériulir.
Histolojik olarak tek katli diz endotel 1ile doseli multipl
dilate lenfatik kanallardan olusmustur. DiJer vaskiiler malfor-
masyonlarda oldugu gibi endotel ©proliferasyonunun vya da
hiicresel doéngiiniin hicbir histolojik bulgusuna rastlanmaz. Iki
alt tipi vardir. Tip I (makrokistik lenfatik malformasyon =
kistik higroma) genellikle milohyoid kasinin altindadir ve
boynun ©6én/arka 1{i¢cgenlerinde gérulir. Biuyik, kalin duvarla,
cevreye minimal invazyon yapan kistlerden olusmustur. Tip II
(mikrokistik 1lenfatik malformasyon = lenfanjiom) genellikle
milohyoid kasinin istindedir, dili, agiz tabanini, vyanaklarai,
dudaklari bazen de parotisi tutar. Makrokistik olanin aksine
infiltratif olup blylik deformitelere yol acabilirler (11).

Vaskiler anomaliler ile birlikte gorilen sendromlar

Lenfatik malformasyonlar Turner sendromu, Down sendromu,
Trizomi 13 wve 18 1ile ©Noonan sendromuna eslik edebilir.
Hemanjiomlar PHACE sendromu (P:posterior fossa anomalisi, H:
hemanjiomlar, A: arteriyel defekt, C: kardiyak sorunlar, E:
gdz sorunlari) ile birlikte ortaya ¢ikar. Vendz malformas-
yonlar “Blue rubber bleb” sendromu (deride ve barsaklarda ¢ok
sayida vendz malformasyon) ve Maffuci sendromunda (enkondrom-
lar, kemik deformiteleri ve vendz malformasyonlar) gorulir.
Sturge-Weber sendromunda (ensefalotrigeminal anjiomatozis) ka-
piller malformasyonlar; Klippel-Trenaunay sendromu (genellikle
bir alt ekstremitede derin ve ylzeyel vyavas akimli wvaskiller
malformasyonlar), Parkes-Weber sendromu (Klippel-Treunaunay
"dan farki malformasyonlarin hizli-arteriyel komponentinin
olmasidir) ve Proteus sendromunda (kutandz ve subkutandz vas-
kiiler malformasyonlar, lipomlar, nevisler, hiperpigmentasyon,
makrosefali, kismi gigantizm) ise mikst wvaskiiler malformasyon-
lar goriliir. Cobb sendromu ise kutaneomeningospinal anjiomato-
zis: toraks arka kesiminde yiksek akimli kapiller malfor-
masyonlar ve spinal AVM’ler ile karekterizedir.

10
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