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SEKIL LiSTESI

Sekil 1. infantil hemanjiyom olgusu. 11 aylik hastanm yiiziinde, sol maksiler bdlgede

yerlesmis hemanjiyom ile uyumlu lezyon gorilmekte.

Sekil 2. VM lezyonunda flebolit. Sirt bolgesinde sol skapula inferior diizeyinde
posterior gogiis duvart yumusak dokulari arasina yerlesmis vendz malformasyonu
bulunan 10 yasinda erkek hastanin PA akciger grafisinde flebolitlere ait milimetrik
radyoopasiteler (kalin beyaz ok) izlenmekte. Ayn1 hastanin yan akciger grafisinde ventz
malformasyona ait yumusak doku dansitesi (ince sar1 oklar) ve igerisinde flebolitler
(kalin beyaz ok) gorilmekte.

Sekil 3. Sol el bileginde AVM lezyonu bulunan 24 yasinda bayan olgu (A). T2A
koronal kesitte (B) lezyonda yiiksek akimli vaskiiler yapilara ait ¢oklu flow-void tiibuler
goriiniimler izlenmekte. Kontrast madde enjeksiyonu sonrasi elde olunmus yag baskili
T1A koronal kesitte (C) hipervaskiler lezyonda belirgin kontrastlanma goéraliyor. Gri
skala US’de (D), eslik eden belirgin yumusak doku kitlesi olmaksizin, ¢ok sayida
genislemis vaskiiler yapilara ait tUbuler anekoik kanallar dikkati ¢ekmekte. DUS’de
hipervaskiilariteye isaret eden renk kodlamasina ilaveten spektral incelemede yiiksek
hizl1 diistik direncli arteriyel akim (E) ve drene edici venlerde arteriyelize venoz akim
(F) paternleri izlenmekte.

Sekil 4. 52 yasinda erkek olguda kapiller malformasyon. Struge-weber sendromu tanisi
bulunan olgunun yiziinde solda daha belirgin olmak (zere trigeminal sinir dermatom
sahasina uyan genis bir alanda kapiller malformasyon lezyonu izlenmekte.

Sekil 5. Sekil 4’teki kapiller malformasyonu bulunan olgunun aksiyal MRG kesitleri.
Olgunun sol premaksiler bolgesinde, subkutan dokuda aksiyal T1A (A) ve T2A (B)
kesitlerde hiperintens, yag baskili T2A (C) kesitte baskilanan, kontrast madde
enjeksiyonu sonrast elde olunmus yag baskili TIA kesitte (D) ise homojen
kontrastlanma gosteren diffiiz kalinlasma izlenmekte. Eslik eden cilt kalinlagmas1 yag
baskili T2A (C) kesitte daha net se¢ilmekte.

Sekil 6. Maffucci sendromlu olgunun el-bilek grafisinde kemiklerde belirgin
deformiteye neden olan c¢oklu ekspansil radyolusent lezyonlar (enkondromlar) ve

yumusak dokuda flebolitlere ait milimetrik kalsifikasyonlar goriilmekte.
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Sekil 7. Sekil 2’de iki yonlii akciger grafisi verilen VM olgusunda lezyonun US
bulgulari. Sirt bolgesinde sol skapula inferior diizeyinde posterior gogiis duvari
yumusak dokular1 arasina yerlesmis vendz malformasyon gri skala US’de heterojen
hipoekoik gorinimde olup lezyon icinde posterior akustik golgeye sahip hiperekoik
flebolit (beyaz ok) izlenmekte. Lezyonun US’de panoromik gorintust (B). Lezyonda
DUS’de spektral incelme ile diisiik hizli monofazik vendz akim 6rnegi izlenmekte (C).
Sekil 8. Dilde vendz malformasyon lezyonu bulunan 15 yasinda bayan olgunun aksiyal
MR Kkesitleri. Dil sag yarisinda T1A imajda hipointens (A), yag baskili T2A imajda
hiperintens (B), kontrast madde enjeksiyonu sonrasinda elde olunmus yag baskilt T1A
imajda belirgin kontrastlanan (C) oval diizgiin smirli vendéz malformasyon izlenmekte.
Lezyon difiizyon agirlikli goriintiide (D) ve ADC haritasinda (E) diflizyon kisitlamasi
gostermemekte.

Sekil 9. Puig ve arkadaglarmin vendz drenaj paternine gore yaptigi VM lezyonlarmin
smiflandirmasi. (A) vendz drenaj1 bulunmayan Tipl VM. (B) Sistemik dolagima normal
venler ile drene olan Tip 2 VM. (C) Genislemis displazik venler ile sistemik dolagima
drene olan Tip 3 VM. (D) Kendisi genislemis displazik venlerden olusan Tip 4 VM. (16
numarali kaynaktan alinmistir.)

Sekil 10. 28 haftalik fetusa ait fetal MRG’de boyun sol kesiminden baslayip omuza ve
gogiis on duvarma uzanan diizgiin smirli, septali, multilokiile T1A sagital kesitte hipo,
T2A sagittal kesitte hiperintens makrokistik lenfatik malformasyon géruliyor.

Sekil 11. Yaklasik 1 ay once boyun sag tarafta yerlesmis LM lezyonuna yonelik
gecirilmig cerrahi dykiisti bulunan 2 yasindaki erkek olgunun yapilan MRG tetkikinde,
orofarinks dizeyinden gegen aksiyal T1A kesitte hipointens (A), T2A kesitte belirgin
hiperintens (B) olarak izlenen, yag baskili kontrasthh T1A akiyal (C) ve koronal
kesitlerde (D) kapsiiler kontrastlanma gosteren, multkistik septali rezidii-niks LM ile
uyumlu lezyonu izlenmektedir. Lezyonun poterolataraldeki komponentine ait DUS’de

anekoik goriiniimdeki kistik lezyonda spektral doppler bakida akim izlenmiyor (E).

Sekil 12. Hastanemiz yeni dogan servisi tarafindan solda mandibular bolgeden baslayip
boyunda asagiya dogru devam eden LM lezyonu nedeni ile tnitemize yOnlendirilen
erkek olguya ilki 2 giinliik iken, ikincisi 3. aymnda olmak iizere 2 seansta toplam 10 mg
bleomisin ile skleroterapi uygulandi. Olgunun tedavi 6ncesi (A) ve 16 aylik (B) oldugu
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donemde cekilen fotograflarinda lezyondaki miikemmel iyilesme izlenmekte (1 nolu

Olgu).

Sekil 13. Intrauterin dénemde fetal MRG ile lenfatik malformasyon tanisi alan kiz olgu,
hastanemiz yeni dogan servisi tarafindan boyun sol alt kesiminden baslayip
supraklavikular bolgeyi de igine alarak gogiis 6n duvarinda meme basi diizeyine kadar
uzanan sislik nedeni ile Unitemize yonlendirildi. Olguya ilki 2 gunlik iken, ikincisi 4.
aymda olmak iizere 2 seansta toplam 9 mg bleomisin ile skleroterapi uygulandu.
Olgunun tedavi oncesi (A), 13 aylik (B) ve 21 aylik (C) oldugu doénemlerde ¢ekilen

fotograflarinda lezyondaki iyilesme izlenmekte (2 nolu olgu).

Sekil 14. 3 yasinda erkek hasta, yiiz sag yarisindan boyuna uzanan sislik nedeni ile
basvurdu. Submandibular bolgeden gecen T2A aksiyal MRG kesitinde mandibulay1 da
cevreleyen, septali, hiperintens lezyon izlenmekte (A). Olgunun lenfatik
malformayonuna tek seansta 15 mg bleomisin skleroterapisi uygulandi. Tedaviden 4 ay
sonraki T2A aksiyal MRG’de lezyonun biiyiik oranda geriledigi goriilityor (B). Olgunun
tedavi oncesinde (C) ve sonrasinda g¢ekilmis (D) fotografik goriintiilerinde lezyonun

tama yakin diizeldigi izlenmekte (3 nolu olgu).

Sekil 15. Boyun sag yarisindaki sisligin hava yollarma basi sonucu olusturdugu
solunum sikintist nedeni ile yaklasik 1 ay 6nce cerrahi gegiren (patoloji sonucu lenfatik
malformasyon ) 2 yasindaki erkek olgu sikayetlerinin (sislik ve solunum sikintisi)
tekrarlamasi iizerine bagvurdu. Yapilan MRG tetkikinde boyun sag tarafta yerlesmis,
orofarinks diizeyinden baslayip inferiorda toraks girimine kadar uzanan, lateralde boyun
ana vaskiiler yapilarmi ¢evreleyen, medialde retrofaringeal mesafeye dogru uzanip hava
yolunu posteriodan belirgin daraltan ve sola yaylandiran, multilokiile makrokistik
lenfatik malformasyonu mevcuttu. Lezyona tarafimizdan tek seansta 15 mg bleomisin
ile skleroterapi uygulandi. Skleroterapi sonrasi sikayetleri gerileyen hastanin tedavi
sonrast takiplerinde (yaklasik 1,5 yildir) solunum sikintist sikayetine rastlanmadi.
Olguya ait skleroterapi Oncesi elde olunmus T1A sagittal kesitte (A) orofarinks
diizeyinde retrofaringeal mesafeye yerlesmis ve hava yolunu posteriordan belirgin
daraltan (yapilan Ol¢ciimde hava yolunun 6n arka ¢apt 2 mm’ye kadar daralmakta)
hipointens lezyon izlenmekte. Skleroterapiden yaklasik 2,5 ay sonra elde olunmus T2A

sagital imajda orafarinks diizeyindeki lezyonun tamamen kayboldugu ve hava yolunun



tamamen agik oldugu goriiliiyor (yapilan l¢iimde hava yolu 6n arka ¢cap1 9 mm) (4 nolu

olgu).

Sekil 16. Sekil 15°teki olgunun skleroterapi oncesi (A) elde olunmus, ardigik olarak
ayni diizeyden gecen, T2 A aksiyal kesitlerde belirgin hiperintens lenfatik malformasyon
lezyonu (beyaz oklar) izlenmekte. Skleroterapiden yaklasik 2,5 ay sonra elde olunmus,
ardigik olarak ayni diizeyden gegen, T2A aksiyal kesitlerde lezyonun blylk oranda
kayboldugu ve hava yolunun (V) rahatladig1 goriiliiyor.

Sekil 17. Daha once boyun sol kesimindeki sislik nedeni ile gecirilmis operasyon
Oykiisii bulunan 32 yasinda erkek hasta boyun sol kesiminde tekrarlayan sislik sikayeti
ile bagvurdu. Yapilan MRG tetkikinde sol submandibular bélgede sublingual mesafe ile
de iliskili, asagida priform siniisler diizeyine kadar devam eden aksiyal T1A kesitte (A)
hipointens, T2A aksiyal (B) ve koronal kesitlerde (G) belirgin hiperintens, T1A
kontrastli aksiyal (C) ve koronal (I) kesitlerde sadece kapsiil ve septalarinda
kontrastlanma izlenen birbirleri ile iligkili kistlerden olusmus lenfatik malformasyon
lezyonu (oklar) mevcuttu. Hastaya tek seansta 15 mg bleomisin ile perkutan skleroterapi
uygulandi. Hastanin tedaviden 6 ay sonra elde olunmus T1A aksiyal (D), T2A aksiyal
(E) ve koronal (H), T1A kontrastli aksiyal (F) ve koronal (J) kesitlerinde lezyonun

tamamen kayboldugu goriilmekte (5 nolu olguy).

Sekil 18. 30 yasinda bayan hasta sag on kolda sislik ve agr1 sikayeti ile bagvurdu.
Hastanin daha once iki kez benzer sikayetler nedeni ile sag on koldan gecirilmis cerrahi
oykiisii mevcuttu. Skleroterapi dncesi yapilan MRG tetkikinde yag baskili T2A sekansta
koronal planda elde olunmus ardigik kesitlerde sag on kolda fleksor kas gruplarmda
yerlesmis ve el bilegine de uzanan hiperintens vendz malformasyon lezyonu izlenmekte
(A). Olguya 3 seansta toplam 30 mg bleomisin skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi
sikayetlerinde belirgin gerileme olan hastanin son MRG tetkikinde yag baskili T2A
sekansta koronal planda elde olunmus ardisik kesitleri (B) tedavi dncesi goriintiiler ile
karsilagtirildiginda lezyon boyutlarinda radyolojik olarak orta diizeyde gerileme
gorulmekte (11 nolu olgu).



Sekil 19. Sekil 18’deki olgunun fotografik goriintiileri. Tedavi oncesi (A) ve tedavi
sonrasi (B) cekilen fotograflarda hastanin sag 6n koldaki lezyon gdriiniimiinde belirgin

gerileme izlenmekte.

Sekil 20. 25 yasinda erkek olgu ¢ene altinda sislik, agr1 ve kozmetik gerekgeler nedeni
ile bagvurdu. Hastanin klinik o6ykii, fizik muayene ve radyolojik bulgular1 birlikte
degerlendirildiginde submandibular bdlgede yerlesmis solda submandibular bezi
anteriordan cevreleyen ventz malformasyon lezyonu mevcuttu. Olguya 2 seansta
toplam 30 mg bleomisin skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi semptomlarinda ve
lezyon goriiniimiinde belirgin diizelme olan hastanin tedavi oncesi (A,C) ve sonrasi
(B,D) fotografik goriintiileri. Tedavi Oncesi elde olunmus yag baskili T2A aksiyal
kesitte (E) lobiile konturlu hiperintens goriiniimde izlenen lezyonda tedavi sonrasi elde
olunmus yag baskili T2A aksiyal kesitte (F) belirgin kii¢iilme ve sinyal azalmasi dikkati
cekmekte (12 nolu olgu).

Sekil 21. 29 yasinda bayan hasta sol yanakta agr1 ve sislik sikayetleri ile bagvurdu. Fizik
bakida oral kavitede sol yanakta yerlesmis vend6z malformasyon lezyonu (A) bulunan
hastanin lezyonuna tek seansta 5 mg bleomisin ile skleroterapi uygulandi. Tedavi
sonras1 sikayetleri diizelen hastanin skleroterapiden yaklasik 3 yil sonra lezyon
bolgesine yonelik ¢ekilmis fotografik goriintiisinde (B) herhangi bir lezyon
izlenmemekte (13 nolu olgu).

Sekil 22. 48 yasinda bayan hasta dil 6n kesimde sislik ve agr1 sikayeti ile iinitemize
basvurdu. Fizik bakida hastanin dil sol 6n kesiminde vendz malformasyon ile uyumlu
lezyonu mevcuttu. Lezyona 2 ay aralikla iki seansta toplam 10 mg bleomisin
skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi hastanin sikayetleri kayboldu. Yag baskili T2A
goruntulerde dil sol anterior kesiminde belirgin hiperintens izlenen lezyonun tedavi
oncesi (A), l.seans sonrasi (C) ve 2. seans sonrasi (E) elde olunmus MRG
goruntulerinde tama yakin geriledigi izlenmekte. Tedavi 6ncesi (B), 1. seans sonrasi (D)
ve 2. seans sonrasi (F) ¢ekilen fotograflarda lezyonun tamamen kayboldugu goriiliyor

(14 nolu olgu).

Sekil 23. 15 yasinda bayan hasta dilde sislik ve agr1 sikayeti ile bagvurdu. Hasta farkli bir

klinikten, son bir yil icerisinde hemanjiyom tanisi ile toplam 8 seans intralezyonel steroid
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enjeksiyonu uygulanmasma ragmen sikayetlerinde ve lezyon boyutlarinda gerileme
olmamas1 {lizerine iinitemize yOnlendirilmisti. Hastanin klinik 6yki, fizik muayene ve
radyolojik bulgular: birlikte degerlendirildiginde dil sag on yarisinda vendz malformasyon
lezyonu mevcuttu. Hastaya tarafimizdan iki seansta toplam 5 ml etanol ile skleroterapi
uygulandi. Tedavi sonrasinda hastanin sikayetleri tamamen geriledi. Kontrastli yag baskilt
T1A aksiyal ve koronal kesitlerde dil sag anterior yarisinda yerlesmis lezyon (kalin ok)
tedavi oncesinde (A,B) belirgin kontrastlanmakta iken tedaviden sonra (C,D) lezyonun
tamamen kayboldugu goriiliiyor. Hastanin dil sol yarisinda milimetrik ayr1 bir lezyon odagi
(ince ok) mevcut, miidahale edilmeyen bu lezyon tedavi Oncesi ve sonrasi goriintiilerde

benzer sekilde izlenmekte.

Sekil 24. Sekil 23°deki olgunun fotografik goriintiileri. Tedavi Oncesi (A) ve tedavi
sonrast (B) cekilen fotograflarda vendz malformasyonun tamamen kayboldugu

gorulmekte (18 nolu olgu).

Sekil 25. 50 yasinda bayan olgu iist dudak i¢ kesiminde agr1 ve sislik sikayeti ile
iinitemize basvurdu. Fizik bakida oral vestibiil sol kesiminde yerlesmis vendz
malformasyon lezyonu (A) bulunan hastanin lezyonuna tek seansta 2 ml etanol
skleroterapisi uygulandi (B). Tedavi sonrasi sikayetleri kaybolan hastanin lezyonu

tamamen dizeldi (C,D) (19 nolu olgu).

Sekil 26. 17 yasinda bayan hasta sag uyluk distalinde agr1 ve sislik sikayerleri ile
basvurdu. Skleroterapi dncesi yapilan MRG tetkikinde, sag femur distalinde yerlesmis,
femuru anterolateralden cevreleyen ancak kemikte hasara neden olmayan, koronal planda
elde olunmus yag baskili T2A sekansta (A) igerisinde sinyal void alanlar bulunan vengz
malformasyon ile uyumlu hiperintens lezyonun, kontrast madde enjeksiyonu sonrasinda
elde olunmus aksiyal yag baskili TIA kesitte (B) kontrastlandigi goriilmekte. Olgunun
lezyonuna 2 seansta toplam 13 ml etanol skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi
sikayetlerinde belirgin gerileme olan hastanin birinci skleroterapiden sonra (C,D) ve ikinci
skleroterapiden (E,F) sonra elde olunmus MRG kesitlerinde lezyon boyutlarinda belirgin

kicllme gorilmekte (20 nolu olgu).
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OZET

Bu calismada amacimiz, diisiik akim hizli periferik vaskiiler malformasyon
lezyonlarinin tedavisinde etanol veya bleomisin ile yapilan perkutan skleroterapinin
etkinligini degerlendirmektir.

Bu retrospektif c¢aligmaya Haziran 2005 ile Haziran 2011 tarihleri arasinda
periferik yerlesimli vaskiiler malformasyon lezyonu nedeni ile Vaskiiler ve Girisimsel
Radyoloji unitemizde perkutan yolla skleroterapi tedavisi yapilmis 25 olgu dahil edildi.
Olgularin ortalama yas1 19 yil idi. Toplam 25 olguda lezyonlarin 3’4 Ust ekstremitede,
6’s1 alt ekstremitede, 16’s1 ise bas ve boyunda yerlesim gostermekteydi. Lezyonlarin
10’u lenfatik malformasyon (LM), 15’i ise ventz malformasyon (VM)’du. 25 olguya
toplam 48 seansta (olgu basina ortalama 1,9 seans) skleroterapi iglemi uygulandi. 10
LM’li olguya toplamda 15 seans (olgu basina 1,5 seans), 15 VM’li olguya ise toplamda
33 seans (olgu basma ortalama 2,2 seans) islem gerceklestirildi. Sklerozan ajan olarak
LM’li olgularmn hepsinde bleomisin, VM’li olgularm ise 7’sinde bleomisin, §’inde
etanol kullanild1.

Semptomatik, gorsel ve radyolojik olarak degerlendirilen olgularimizin hepsinde
lezyonlarin boyutlarinda kiigiilme ve sikayetlerinde belirgin gerileme tespit edildi.
VM’li olgularimizda etanol skleroterapisine gore daha az agrili olan bleomisin hastalar
tarafindan daha iyi tolere edilmekle birlikte etanol daha fazla basar1 oranlarma sahipti.
Bleomisin skleroterapisi uyguladigimiz bir olguda subfebril ates, bir olguda deride renk
degisikligi, bir olguda ise alerjik reaksiyon, etanol skleroterapisi uyguladigimiz bir
olguda yumusak damakta kiiclik bir {ilserasyon, bir olguda ise dilde lezyon bdlgesinde
lokal parestezi gelisti. Bununla birlikte olgularimizin higbirinde sklerozan ajana veya
skleroterapi islemine baglh olarak kalici sekel degisiklik, hastanede yatis veya cerrahi
mudahale gerektirecek komplikasyon gozlenmedi.

Sonu¢ olarak perkutan yaklagimla skleroterapi LM ve VM lezyonlarmin
tedavisinde dogru lezyon siniflandirilmasi ve uygun sklerozan ajan sec¢imi saglandigi

stirece glvenilir ve etkin bir yontemdir.

Anahtar kelimeler: Vaskuler malformasyon, skleroterapi, etanol, bleomisin
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ABSTRACT

The purpose of our study is to evaluate the efficacy of percutaneous
sclerotherapy using bleomycin and ethanol for treatment of low flow peripheral vascular

malformations.

Twenty five cases with peripherally located vascular malformation lesions that
were treated by percutaneous sclerotherapy in our Vascular and Interventional
Radiology Unit between June 2005 and June 2011 were included in this retrospective
study. The median age of the cases was 19 years. Three of the lesions localized to the
upper extremities, 6 to the lower extremities and 16 to the head and neck region in the
total of 25 cases. 10 of the lesions were lymphatic malformations (LM) and 15 were
venous malformations (VM). Sclerotherapy procedure was performed in 25 cases in a
total of 48 sessions (1.9 sessions per capita). A total of 15 sessions for 10 LM cases (1.5
sessions per capita) and a total of 33 sessions for 15 VM cases (2.2 sessions per capita)
were performed. As a sclerosing agent bleomycin was used in all of the cases with LM,
7 of the cases with VM; ethanol was used in 8 of the patients with VM.

All of the cases who were evaluated symptomatically, visually and
radiologically had a marked decline of the complaints and decrease in the lesions’ size.
While bleomycin that is less painful compared to ethanol is better tolerated, ethanol had
higher success rates in our cases with VM. Out of the patients treated with bleomycin
sclerotherapy, one had a subfebrile fever, one had a change of skin colour, one had an
allergic reaction and with ethanol sclerotherapy, one had a small ulceration on the soft
palate and one experienced a local parestesia at the lesion site. However, no permanent
sequelae, hospitalization or a complication that required surgical intervention were seen

in any of our cases.

As a result, percutaneous sclerotherapy is a reliable and effective method in
treatment of the LM and VM lesions as long as the accurate classification of the lesions
and selection of sclerosing agent are achieved.

Key words: Vascular malformation, sclerotherapy, ethanol, bleomycin
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1. GIRIS VE AMAC

Vaskiiler anomali (VA) kan veya lenf damarlarindan kaynaklanan tiimor veya
vaskiiler malformasyonlar1 ifade eden bir terimdir. VA’lar sik goriilen bir hastalik
grubunu olusturmakta olup daha ¢ok cocuklarda olmak iizere tiim yas gruplarinda
karsimiza ¢ikmaktadir. VA’lar yalnizca deriyi tutan milimetrik lezyonlardan goklu
organ ve doku planlarin1 tutan genis lezyonlara kadar degiskenlik gdsteren, tani ve
tedavisi zorluklar iceren bir hastalik grubudur. Vucudun hemen her bdlgesinde
goriilebilen genis bir lezyon spektrumunu igermektedir. Bu lezyonlarin yol agtig1 klinik
bulgular siklikla miiphem olup asemptomatik veya agri, néropati, kozmetik sorunlar,
fonksiyonel problemler, kanama ve hayati tehlikesi bulunan kalp yetmezligi arasinda
degiskenlik gosteren genis bir semptom spektrumuna sahiptir (1,2).

VA’larin  dogru smiflandirilmast uygun ve dogru tedavi yaklasimmin
belirlenmesi agisindan olduk¢a O6nem taswr. 1982 yilinda Mulliken ve Glowacki
tarafindan VA’lar endotelyal karakteristiklerine gore hemanjiyomlar ve vaskiler
malformasyonlar olarak gruplandirilmistir. Hemanjiyomlar gergek neoplastik lezyonlar
iken vaskiiler malformasyonlar ise vaskiiler gelisimdeki hatalar sonucu olusur (3).
Sonrasinda Jackson ve arkadaslari VA lezyonlarm1 hemanjiyomlar, vaskiiler
malformasyonlar ve lenfatik malformasyonlar (LM) olarak smiflandirmislar, vaskiiler
malformasyonlar1 da kendi i¢inde akim dinamiklerine gore yliksek akim hizli ve diigiik
akim hizli olarak iki gruba ayirmiglardir (4).

Vaskduler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde giiniimiizde uygulanan tedavi
yontemleri cerrahi rezeksiyon ve perkutan yoldan embolizasyon ya da skleroterapidir.
Cerrahi olarak vaskuler malformasyon lezyonlarinin tedavisi besleyici arterlerin
baglanmas1 ve vaskiler malformasyon odaginin (nidusunun) eradike edilmesini
amaglar; ancak bu yaklasimla tam tedavi kiiciik ve lokalize olan lezyonlar disinda ¢cogu
zaman mimkiin olmayip cerrahi girisim genellikle niiks, lezyonlarin biiyiimesi ve
kanama gibi komplikasyonlar ile sonuclanabilir (5-7). Perkutan embolizasyon ve
skleroterapi yaklagimi semptomatik vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde
ilk secenek olarak kullanilmaktadir. Bu tedavi yaklasimiyla yiiksek akimli vaskuler
malformasyon lezyonlar1 n-butil siyanoakrilat (NBCA), etilen vinil alkol kopolimer

(Onyx®), etanol, polidokanol, metalik koiller gibi ¢esitli embolizan maddeler, yavas



akimli vaskuler malformasyon lezyonlari ise etanol, bleomisin, OK-432 gibi c¢esitli
sklerozan maddeler kullanilarak tedavi edilebilir ve semptomatik olgularda diizelme
saglanabilir (8-18).

Bu ¢aligmanin amaci, tani ve tedavisi oldukga gii¢ periferik yerlesimli vaskiler
malformasyon lezyonlarindan diisik akim hizina sahip olan vendz ve lenfatik
malformasyonlarin tedavisinde etanol veya bleomisin ile yapilan perkutan

skleroterapinin etkinligini arastirmaktur.



2. GENEL BIiLGIiLER

2.1. Tanim

Vaskduler anomali (VA) kan veya lenf damarlarindan kaynaklanan tiimor veya
vaskiiler malformasyonlar1 ifade eden bir terimdir. VA sik goriilen bir hastalik grubunu
olusturmakta olup, daha ¢ok cocuklarda olmak iizere tiim yas gruplarinda karsimiza
cikmaktadir. Siklikla bas, boyun, oral kavite ve ekstremitelere yerlesmekte olup

vucudun tiim bélgelerinde gorulebilir (1).

2.2. Simiflandirma

Gegmiste VA’larm tan1 ve tedavisinde terminolojinin yanlis kullanimimdan
dolay1 onemli Olglide zorluklarla karsilasilmistir. Biyolojik siniflama, VA alanindaki
terminoloji kaynakli karigikligm giderilmesine yardimcit olmustur. Modern VA
smiflandirmasiin temelini olusturan ve ilk kez 1982’de Mulliken ve Glowacki
tarafindan ileri siirilen bu smiflama ile tim VA lezyonlar1 biyolojik ve patolojik
farkliliklarina gére hemanjiyomlar ve vaskiler malformasyonlar olmak tzere iki ana
kategoriye ayrildi (Tablo 1). Hemanjiyomlar neonatal donemde hizli biiyiime ve
hiperseltlarite gorulen proliferasyon fazini seliilaritede azalma ve fibrozis ile
karakterize involisyon fazmin takip ettigi benin neoplastik lezyonlar olarak tanimlandu.
Bu ilk siniflandirma daha sonra vaskiiler tiimorleri kapsayacak sekilde genisletildi.
‘-oma’ son eki sadece artmis hlcresel dongl gosteren lezyonlar i¢in kullanildi, infantil
hemanjiyom (iH) bu kategorideki klasik ornektir. Vaskiiler malformasyon terimi ise
normal endotelyal hiicre déngisl gosteren matiir endotel ile doseli vaskiiler kanallardan
olusan, dogumda var olan ve gocugun gelisimi ile orantili olarak biiyliyen lezyonlar
olarak tanimlandi. Vaskiiler malformasyonlar kapiller, vendz, arteriyel, lenfatik ve fistil

olmak Gzere ileri alt gruplara da ayrildi (3,15).



Tablo I. Mulliken JB. ve Glowacki J. tarafindan yapilan vaskiler anomali siniflamasi

(3).

Hemanjiyomlar Vaskuler Malformasyonlar
Proliferasyon fazi Kapiller

Venoz
Involiisyon fazi Arteriyel

Lenfatik

Fistul

1983°de Burrows ve arkadaslar1 (19) bu smiflandirmaya lezyonlarin anjiyografik
farkliliklarin1 ve akim 6zelliklerini ilk kez dahil etmis olup daha sonra 1993 yilinda
Jackson ve arkadaslar1 (4) dogrudan tetkik ve tedaviyi belirleyen bir degisken olarak
lezyonlarin akim karakteristiklerini kabul eden ve lezyonlar1 akim dinamiklerine gore
gruplandiran bir siniflandirma sistemi ortaya koymuslardir. Bu siniflandirma ile lenfatik
malformasyonlar (LM) ve hemanjiyomlart ayr1 kategorilerde tutarak vaskiler
malformasyon lezyonlarini akim 6zelliklerine gore diisik akim hizli malformasyonlar
ve yiksek akim hizli malformasyonlar olarak iki ana gruba ayirdilar (Tablo I1).
Basitlestirmek i¢in, cogu arastirmact LM’leri Jackson’m diisiik hizli akim kategorisine
dahil etmek fikrindedir (15).

Tablo Il. Vaskiiler dinamiklere gore Jackson tarafindan yapilan vaskiiler anomali

smiflamasi (4).

l. Hemanjiyomlar
1. Vaskiiler malformasyonlar
a. Diisiik akimli (Ven6z maformasyon)

b. Yiiksek akimli (Arteriyovendz malformasyon)

I11.  Lenfatik malformasyonlar




1976’da  Mulliken ve Young VA’lar konusunda devam etmekte olan
smiflandirma ve arastirmalara daha fazla agiklik getirmek amaciyla VA caligmalari i¢in
uluslararasi galistay1 kurdu ve daha sonra bu ¢alistay 1992°de Budapeste’de VA’lar igin
uluslararasi ¢alisma toplulugu (ISSVA) haline doniistii. Kurulusundan itibaren iki yilda
bir toplanan bu topluluk tim VA’larin dogru smiflandirilmasi, tani ve tedavisine hizmet
etmeyi amag¢ edinmis olup hizla gelisen multidisipliner katilimeilarla bu konudaki
gelismelere onciiliik etmektedir (15).

1992 yilinda Kolorado’daki ISSVA toplantisinda siniflandirmada konsensus
saglamak amaciyla tiim vaskiiler tiimor ve malformasyonlar1 tanimlamak ic¢in biitiini
kapsayan ‘vaskuler anomali’ terimini ve sadece hticresel hiperplazi gésteren lezyonlar
icin ‘-oma’ son ekinin kullanimi karar1 alindi (20). Mulliken’den sonra lezyonlarin
klinik davranis, histolojik ve akim &zellikleri temel alinarak 1996’da Roma’da yapilan
ISSVA toplantisinda kabul edilen VA’larm son modern siniflandirmasimnm (Tablo 111)
en yeni versiyonu 2007°de tanimland1 (Tablo 1V) (20,21,22).

Tablo I1l. 1996°da Roma’da yapilan 11. ISSVA toplantisinda kabul edilen VA
siniflamasi (20).

VASKULER MALFORMASYONLAR

TUMORLER Basit Kombine

Hemanjiyoma Kapiller (C) AVF
Lenfatik (L) AVM
Digerleri Venoz (V) CVM
CLVM
LVM
CAVM

CLAVM

A: arteryel, C: kapiller, F: fistil, L: lenfatik, M: malformasyon, V: ventz.



Tablo IV. Vaskiler anomalilerin ISSV A tarafindan giincellenen siniflama semasi (22).

VASKULER TUMORLER

VASKULER MALFORMASYONLAR

e Infantil hemanjiyoma

¢ Konjenital hemanjiyoma
(RICH, NICH)

e Tufted anjiyoma

e Kaposiform
hemanjiyoendotelyoma

e Spindle cell
hemanjiyoendotelyoma

e Diger nadir
hemanjiyoendotelyomalar
(epiteloid, bilesik, retiform,
polimorfik, Dabska tm,
lenfanjioendotelyomatozis vb.)

e Kazanilmis dermatolojik
vaskiler timorler (pyojenik
grantlom, targetoid
hemanjiyom, glomeroloid
hemanjiyom, mikrovenuler
hemanjiyom gibi)

Diisiik akimli vaskiiler malformasyonlar

o Kapiller malformasyon (CM)
Porto sarap lekesi
Telenjektazi
Anjiyokeratom

e Vendz malformasyon (VM)
Yaygin sporadik VM
Bean sendromu

Ailesel kutandz ve mukozal vendz
malformasyon

Glomovenéz malformasyon
Maffucci sendromu
e Lenfatik malformasyon (LM)

Yiiksek akimli vaskiiler malformasyonlar

e Arteriyel malformasyon
e Arteriyovenoz fistul (AVF)
e Arteriyoventz malformasyon (AVM)

Kompleks-kombine vaskiiler malformasyonlar

e CVM, CLM, LVM, CLVM, AVM-LM,
CM-AVM

A: arteryel, AV: arteriyovendz, C: kapiller, L: lenfatik, M: malformasyon, V: vendz

RICH: rapidly involuting congenital hemangioma, NICH: noninvoluting congenital

hemangioma.




Gunlimuzde vaskuler malformasyon lezyonlarinin dogru tani ve siniflandirilmasi
uygulanacak tedavi yontemlerinin tespiti i¢in biiylik onem tasimaktadir, bu nedenle
vaskiler malformasyon lezyonlarinin smiflandiriimas: siklikla akim ve hemodinamik
Ozelliklerine gore disiik veya yavas akimli ve yiiksek veya hizli akimli seklinde
yapilmaktadir. Arteryel bileseni bulunan malformasyonlar yiiksek akimli, arteryel
bileseni bulunmayan malformasyonlar ise diisiik akimli malformasyon olarak kabul
edilir (23). “-oma’ son eki tiimoral proliferasyon anlami tagimaktadir ve bu nedenle
vaskiiler = malformasyonlarmm  anjiyoma, lenfanjiyoma, hemanjiyoma olarak
adlandirilmas: hatali kabul edilmektedir (3,24). Ayrica geg¢miste birgok VA tipini
tanimlamak i¢in en sik kullanilan ‘hemanjiyom’ ve tiirevi kelimeler siklikla
terminolojide karigikliga ve anlam kargasasina neden olmaktadir, bunun en yaygmn
ornegi yillarca vendz malformasyon (VM) lezyonlar1 i¢in kullanilan kavernoz
hemanjiyom terimidir. Giinimiizde kabul géren gériis hemanjiyom teriminin iH’ler igin
kullanilmas: ~ seklindedir. Ozellikle eriskinlerde hemanjiyom terimi modern

isimlendirmede yanlig ve yaniltici kabul edilir ve terk edilmelidir (16).

2.3. VASKULER TUMORLER

2.3.1. HEMANJiYOMLAR

Hemanjiyomlar vaskiiler endotelyal hiicrelerin benin neoplastik proliferasyonu
ile karakterize lezyonlardir. Hizla boliinerek ¢ogalan endotel hiicrelerinden olusurlar.
Yenidoganin en sik goriilen tiimorii olup beyaz irkta yaklasik %10 oraninda goriiliirler,
siyah wrkta bu oran ¢ok daha azdir. Kadinlarda erkeklerden 3-4 kat daha sik goriilen bu
lezyonlar prematiirelerde daha fazladir. insidansm 6zellikle dogum agirhig ile dogrudan
iligkisi vardir, 1000 gr’in altinda dogan her 4 bebekten birinde goriiliirler (25).
Genellikle sporadik olarak ortaya ¢ikarlar, ancak otozomal dominant ailesel geciste
bildirilmistir (26). En sik yerlestigi organ deridir. Vicutta herhangi bir yerde
goriilebilmekle birlikte en sik (%60) bas-boyunda yerlesirler (27).

Hemanjiyomlarin prototipi ve en sik rastlanilan tipi %90 oraninda goriilen
[H’dir. Onceden kapiller hemanjiyoma veya cilek hemanjiyoma olarak da adlandirilan

IH’ler kapiller kaynaklidir (27). Lezyonlarin %30-50’si dogumda mevcut olup diger



yarist dogumdan sonraki ilk ayda ortaya g¢ikar. Sonradan tipik gorinim kazanan oncil
lezyonlar eritem, telenjiektazi, soluk plaklar seklinde olabilir. Daha sonra Oncl
lezyonun bulundugu bu alanda hemanjiyom biiylimeye baslar ve hizli bir sekilde,
hastanin viicut biiylime hizindan ¢ok daha hizli, boyut artis1 gosterir. 6-12 ay stren bu
doneme proliferasyon fazi denir. Ardindan lezyonlar ¢ok daha yavas bir hizla
gerilemeye baslar, bu dénem ise involiisyon fazi olarak adlandirilir. Involusyon hizi
kabaca her yil lezyonun %10’u oramindadir. Buna gore lezyonun 5 yasinda %50°si, 7
yaginda %701, 9 yasinda %90’1 involisyona ugrar. Hemanjiomlarin dogru tanisinda
vaskiiler malformasyonlar ile taban tabana zit olan, hizli biiyime fazi, bunu izleyen
duragan donem ve uzun siiren asamali gerileme donemi seklindeki klinik seyirleri en
onemli faktordr.

Histopatolojik olarak proliferatif faz hizla boliinen endotel hiicreleri, kalinlagmis
cok laminali bazal membranlar ve yiiksek mast hiicre sayilar1 ile karakterizedir.
Proliferatif evre hemanjiyomlarinda mast hiicre sayilar1 involisyondaki lezyonlara ve
normal dokuya gore 10 kat artig gdsterir. Involiisyon evresinde endotel hiicre aktivitesi
ve mast hiicre sayisi azalir ve hiicresel parankim yagh fibroz doku ile yer degistirir (28).

Proliferatif fazda gergin ve kabarik, parlak kirmizi renkte, keskin smirl,
komprese olmayan plak ya da nodiil seklindeki lezyonda involiisyonun ilk belirtisi
lezyon santralinden baslayip cevreye dogru ilerleyen matlasma ve yumusamadir.
Proliferasyon evresindeki hemanjiyomlar yliksek akimli lezyonlardir. Bu donemde fizik
muayenede ugultu, pulsatilite ve sicakhk artis1 gorilebilir. Lezyonlarin ¢ogu herhangi
bir iz birakmadan iyilesebilecegi gibi rezidiiel skar veya atrofi ile de iyilesebilir (3,27).

Hemanjiyomlar genellikle komplikasyonsuz olarak 1iyilesir ancak bazi
komplikasyonlar da bildirilmistir. Bu komplikasyonlar genellikle biiyiimenin en hizli
oldugu ilk 6 ayda ortaya ¢ikar. En sik goriilen komplikasyon %10 oraninda ortaya ¢ikan
ulserasyondur (29).

[H’lerin spontan gerilemesinden dolay1, vakalarm ¢ogunda tedavi gerekmez.
Tiim hemanjiomlarin yaklasik %10-20’sinin tedavi edilmesi gerekir. Tedavi i¢cin major
endikasyonlar: (lserasyon, kanama, gormeyi engelleyen periokiler lokalizasyon,
yiksek debili kalp yetmezligi, hava yolunun kompresyonu, hizli biiyiiyen ve
distorsiyona neden olan fasiyal hemanjiyomlar ve semptomatik kas hemanjiyomlaridir
(30).



Proliferatif fazda tedavi secenekleri takip, sistemik steroid tedavisi, intralezyonel
steroid tedavisi, alfa-2b interferon, pulse-dye laser, arteriyel embolizasyon, radyoterapi,
cerrahi veya bunlarin kombinasyonudur. Sistemik steroid tedavisi komplike
hemanjiyomlar da ilk secenektir. Cerrahi klasik olarak komplike hemanjiyomlarin
tedavisinde son tercih olarak kullanilir (31). Beta blokdér ajan olan propranolol
kullanimmin hemanjiyomlar da involiisyonu hizlandirdigi yoniinde yaymnlarda vardir.
Leaute-Labreze ve arkadaslari (32) non-selektif bir beta-blokér olan propranolol
(2-3 mg/kg) ile tedavi edilen yeni doganlarda hemanjiyomlarin geriledigini
bildirmislerdir.

Hemanjiyomlarda tani ¢ogunlukla radyolojik goriintiilemeye gerek kalmadan
dikkatli anamnez ve fizik muayene esliginde tipik klinik bulgulara dayali olarak yapalir.
Goriintiileme tan1 agisindan silipheli, atipik vakalarda ya da lezyon uzanimini belirlemek
amactyla uygulanabilir (30,33).

Ultrasonografi (US)’de diizgiin sinirli, lobiile konturlu, solid kitle seklinde
goraldrler. Hipo ve/veya hiperekoik olabilirler. Doppler ultrasonografi (DUS)’de
Ozellikle proliferatif fazda daha belirgin olmak Uzere arteryel ve vendz kanlanma
saptanir. Spektral analizde arteryel kanlanma diisiik direnglidir. VM’ lerin tersine, probu
bastirmakla lezyonda kompresyon izlenmez (33). Manyetik rezonans gorintuleme
(MRG)’de T1 agirhikli (T1A) goriintiilerde kaslara gore izo-hipointens, T2 agirhikl
(T2A) goriintiilerde ise hiperintens, iyi simirli, genellikle lobiile konturlu lezyonlar
seklinde izlenirler. Lezyondaki akim hiz1 yliksek damarlar yumusak doku kitlesi
icerisinde veya cevresinde spin eko sekanslarda flow-void gorinumde izlenirken
gradient eko sekanslarda hiperintens goriiniime sahiptir. Hizli kan akimli damarlar
siklikla kitlenin periferinde yerlesimlidir. Perilezyonel 6dem goriilmemelidir. Kontrast
enjeksiyonu sonrasi diffiiz yogun kontrastlanma gériiliir (30,34). IH’ler involiisyon
fazinda fibroz-yag birikimine bagli T1A goriintiilerde artmis sinyal alanlar1 ve daha az
kontrastlanan heterojen kitleler seklinde izlenebilir (35).

Radyolojik olarak yumusak doku lezyonunda DUS’de spektral incelemede
arteryel akim dalga formu yiiksek direngli ise veya T2A goriintiilerde perilezyonel 6dem
ile uyumlu sinyal degisiklikleri mevcutsa ayirici tanida fibrosarkom, rabdomyosarkom,
noroblastom, hemanjiyoperisitoma gibi diger tiimoral lezyonlar da akilda

bulundurulmalidir (30).



Prevalans: tam olarak bilinmeyen ve IH’lerden ¢ok daha az siklikta goriilen,
konjenital hemanjiyom (KH) kavramu ilk olarak 1996’da Boon ve arkadaslar tarafindan
kullanilmistir (36). Bu lezyonlar iH’lerden farkli olarak dogumda tamamen biiyiimiis ve
proliferatif faz1 tamamlamiglardir. KH lezyonlarmin yaklasik %88’i bas ve boyun ya da
ekstremite yerlesimlidir (37). Kadmlarda daha yaygmn olan IH’lerin tersine cinsiyet
egilimi gostermezler. IH’lerde glukoz transporter protein-1 (GLUT 1) pozitif iken
KH’lerde GLUT 1 proteini negatiftir (38).

Dogumda proliferatif fazin1 tamamlamis olarak bulunan KH’lerin bundan sonra
ki seyirlerine gore iki alt grubu tanimlanmustir: ¢ocukla orantili biiyiime gosteren ancak
gerilemeyen, involisyon goOstermeyen konjenital hemanjiyoma (Non-involuting
congenital hemangioma, NICH) ve dogumdan sonraki ilk 1-2 yil (ortalama 14 ay)
icinde tamamen gerileyen hizli involiisyon gdsteren konjenital hemanjiyoma (Rapidly
involuting congenital hemangioma, RICH) (36,39). KH’ler, IH’ler ile benzer MRG
gorinti karakteristiklerine sahiptirler. iH’lerde kalsifikasyon veya fleboilte ait sinyal
void gorunim asla gorilmez iken KH ve VM’lerde gorulebilir. NICH igin embolizsyon

ve sklerotepi etkinligi diisiik oldugundan en iyi tedavi segenegi cerrahidir (30).

Sekil 1. infantil hemanjiyom olgusu. 11 aylik hastanin yiiziinde, sol maksiler bolgede
yerlesmis hemanjiyom ile uyumlu lezyon gorilmekte.
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2.4, VASKULER MALFORMASYONLAR

Kutantz vaskiler malformasyonlar populasyonun % 0,3-0,5’inde ortaya ¢ikan,
vaskiiler gelisimdeki defekt sonucu olusan nadir hastaliklardir (40). Bu lezyonlar
literatiirde devam eden karmasik terminoloji nedeniyle siklikla iH’ler ile karistirilir. En
sik yapilan yanlis isimlendirme VM’leri tanimlamak i¢in hemanjiyom ya da kaverntz
hemanjiyom teriminin kullanilmasidir. Bu lezyonlarda tanmin dogru konulmasi ve
adlandirmanin dikkatli yapilmasi1 6nemlidir. Clnku klinik seyir, morbidite, prognoz ve
tedavide birbirinden farkliliklar vardir (21). Vaskiler malformasyonlar, hemanjiyomlar
gibi timor Ozellikleri gostermezler. Bu lezyonlar gelisimsel anomalilerdir ve kural
olarak hepsi dogumda mevcuttur. Yine hemanjiyomlardan farkli olarak kizlarla
erkeklerde esit siklikta gordlirler. Hemanjiomlar igcin olmazsa olmaz bir 6zellik olan
proliferasyon ve involisyon evreleri vaskiiler malformasyon lezyonlarinda yoktur.
Kendi kendine involusyon olmadig: igin bu lezyonlar tedavi edilmezler ise 6mur boyu

kaybolmazlar (3).

Vaskiler malformasyon lezyonlari bilesenindeki baskin damar tipine gore
kapiller, vendz, arteriyel, lenfatik ve bunlarmn karigimindan olusan kombine tip olarak
smiflandirilmaktadir. Bu siniflamaya ek olarak dogru tedavi yaklasimini daha 6n plana
alan, lezyon icindeki kan akiminin hizina gore de vaskiler malformasyon lezyonlari
smiflandirilmistir. Yavas akimli lezyonlar kapiller, vendz ve lenfatik komponentlerden,
hizli akimhl lezyonlar ise arteriyoven6z malformasyonlar (AVM) gibi arteryel

komponent iceren malformasyonlardan olusur.

2.4.1. Patogenez

Vaskuler malformasyon lezyonlart dogumsal (konjenital) olup, intrauterin
yasamin 4. ile 10. haftas1 arasinda, andifferansiye kapiller ag olusumu, retiform pleksus
ve matlr damar gelisimi olmak iizere {i¢ asamasi bulunan, uzuv (kol ve bacak)
tomurcugunun olusumu sirasindaki aberan damar olusumu ve gelisimi sonucunda

meydana gelirler. Bu gelisim sirasinda primitif embriyolojik vaskiler elemanlarin
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rezorpsiyonunun diizenli ger¢eklesmemesi sonucunda matiir olmayan retiform pleksus
sathasindaki anormal vaskiiler yapilar persistan kalir (41).

Viicuttaki ana damarsal olusumlar yasam boyunca yalnizca bir kere olusup
gelisim gosterirler ve tiim endotel hiicreleri, vaskuler malformasyon lezyonlarindakiler
de dahil olmak iizere, yaklagik 1000 giinliik hiicre dongiisiine sahiptirler; bu sebeple
vaskiler malformasyon lezyonlar1 siklikla ¢ocukluk gibi erken donemlerde ortaya
cikarlar. Ancak, endotel hiicrelerinin yagam dongiisii son buldugunda eriskin yasta
gorulebilen edinsel vaskiler malformasyon lezyonlarinin ortaya ¢ikmasi da olasidir
(42). Baz1 vaskler malformasyon lezyonlar1 ailevi genetik bir sendromun bir bileseni
olarak karsimiza ¢ikabilir. Rendu-Osler-Weber sendromu hiicre reseptorlerinin
fonksiyon kaybina neden olan iki farkli genetik hastalik sonucunda ortaya ¢ikan, deri ve
mukoz membranlarda telenjiektazilerin bulundugu ve bunlara bagl olarak kanamalarin
goriildiigi bir tablodur (43).

2.4.2. Klinik Bulgular

Vaskduler malformasyon lezyonlar1 her zaman dogumda bulunmakla birlikte, ilk
olarak siklikla ¢ocukluk doneminde fark edilirler, ancak hormonal etmenlere bagh
olarak ergenlik ve hamilelik donemlerinde de yeni tani alan olgular goriilebilir. Bazi
olgularda lezyonlar tromboz, enfeksiyon veya travma gibi etkenler sonucunda
belirginlesebilir (44,45). Olgularin semptomlar1 lezyonun yerlesim yerine, biyiikliigiine
bagl olarak degiskenlik gosterebilir. Yaygin semptomlar arasinda agri, sislik, hareket
kisitliligi, pulsasyon (titresim), lokal 1s1 artist veya kaybi, hipertrikoz, iflirim, cilt
yapisinda ve kozmetik goriinimde degisiklikler, sinir basisina baglh olarak noropati,

kanama, yutma giigliigii, nefes darlig1 ve konjestif kalp yetmezligi sayilabilir (42).

2.4.3. Goruntuleme Teknikleri

Vaskiler malformasyon lezyonlarinin kesin tanisinda, dogru sekilde
smiflandirilmasinda ve uygun tedavi yonteminin seciminde klinik bulgular ile birlikte

degerlendirildiginde goOruntuleme yontemleri temel rol oynar. Siklikla kullanilan

goriintiileme yontemleri arasinda direkt radyografi, US, DUS, bilgisayarli tomografi
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(BT), MRG, kateter anjiyografi ve direkt perkutan flebografi (DPF) yer alir. Bunlar
icerisinde ayrintili anatomik bilgi igin yiiksek yumusak doku kontrast rezoliisyonu
nedeni ile MRG ve lezyonun hemodinamik durumu hakkinda degerli bilgiler saglayan

DUS siklikla tercih edilen invaziv olmayan goriintiileme yontemlerdir.

2.4.3.1. Direkt Radyografi

Swinirli yumusak doku kontrast rezoliisyonu nedeni ile direkt radyografi vaskuler
malformasyon lezyonlarinin tanisinda ve siniflandirmasinda 6nemli bir yere sahip
degildir, ancak direkt radyografi ile lezyonlarin komsu kemik ve eklem yapilarini
etkileyip etkilemedigi konusunda bilgi edinilebilir. Kemiklerde erozyon, sklerotik
degisiklikler, periosteal yeni kemik olusumu, patolojik kiriklar gibi komplikasyonlarin
yani sira hemihipertrofi gibi degisiklikler ve 6zellikle VM lezyonlar i¢in patogonomik
kabul edilen flebolitlerin varlig1 tespit edilebilir (10,16,19,46).

Sekil 2. VM lezyonunda flebolit. Sirt bolgesinde sol skapula inferior diizeyinde
posterior gogiis duvart yumusak dokulari arasina yerlesmis vendz malformasyonu
bulunan 10 yasinda erkek hastanin PA akciger grafisinde flebolitlere ait milimetrik
radyoopasiteler (kalin beyaz ok) izlenmekte. Ayn1 hastanin yan akciger grafisinde ventz
malformasyona ait yumusak doku dansitesi (ince sar1 oklar) ve igerisinde flebolitler
(kalin beyaz ok) gorulmekte.
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2.4.3.2. Ultrasonografi

Ucuz, invaziv olmayan ve kolay uygulanabilir bir goriintiileme yontemi olan US
vaskiler malformasyonlarin degerlendirilmesinde siklikla bagvurulan ilk radyolojik
yontemdir. Iyonize radyasyon igermemesi Ozellikle gen¢ yas grubundaki VA’l
hastalarda nispeten daha onemlidir. Gri skala US o6zellikle yiizeyel yerlesim gosteren
lezyonlarin morfolojisi, boyutu ve uzanimi hakkinda bilgi saglar. DUS ile lezyonlarin
arteryel ve vendz akimlar1 hakkinda bilgi edinilebilir ve akim dinamikleri de olgiilebilir
(47). Ayrica klinik endikasyon varliginda, US vaskiler lezyonlara gorintileme
esliginde perkutan girisimler i¢in kilavuz goriintiileme yontemi olarak da
kullanilmaktadir. Ote yandan US diisiik uzaysal ¢dziiniirliik; cogu zaman tiim lezyonu
kapsamayan dar bir goriinti alani; derin, ossedz veya periosse6z patolojiyi
degerlendirmede yetersizlik gibi kisitlamalara da sahiptir (48). Optimal goruntuleme
icin 5-10 Megahertz (MHz) ve hatta gerektiginde ¢oziiniirliigii yiiksek 15 MHz’lik
yiiksek frekansl lineer dizilimli trandiisor kullanilmalidir (15).

Vaskuler malformasyonlar i¢cin US’nin tanisal yararliligmin ve hedeflerinin
farkinda olunmasi 6nemlidir. Klinik olarak vaskiler malformasyon olasili lezyonlarin
tanimlanmasi i¢in yapilan US ve DUS incelemesinin amaci yiiksek akim hizli (AVM)
ve diisiik akim hizli (VM, LM) lezyonlar arasinda ayrim yapmak ve eger lezyon diisiik
akim hizli ise lezyonun VM mi, makrokistik ya da mikrokistik LM mi olduguna karar
vermektir (15).

2.4.3.3. Bilgisayarh Tomografi

BT vaskiler malformasyon lezyonlarinin yayilim derecesini, kemiklerde
yarattig1 degisiklikleri ve yumusak doku flebolitlerini direkt radyografiden daha net
gosterebilir. Cok kesitli BT teknolojisindeki hizli gelismeler sayesinde vaskiler
malformasyon lezyonlariin opaklagsma paternleri, besleyici arterleri, drenaj venleri ve
nidus yapist konusunda daha iyi bilgi elde edilebilmektedir ancak unutulmamalidir ki

BT teknolojisi iyonizan radyasyon kullanimin1 gerektirmektedir (49).
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2.4.3.4. Manyetik Rezonans Goruntuleme

MRG vaskiler malformasyon lezyonlarinin tanisi ve 6zellikle smiflandirmasi
konusunda gunumuzde en etkin kesitsel goruntiileme yontemidir. Yiiksek yumusak
doku kontrast rezoliisyonu sayesinde MRG ile lezyonlarin komsu organlar, sinirler,
tendonlar ve kas gruplari ile olan anatomik iliskileri detayh olarak saptanabilir. Iyonizan
radyasyon igermemesi, her ii¢ diizlemde de goriintli alabilmesi ve akimin kontrastsiz
gorintilenebilmesi MRG’nin en énemli Gsttnliklerindendir.

Vaskiler malformasyon degerlendirmesi i¢in temel MRG protokoliinde
incelemeye lezyon morfolojisi ve temel anatomik degerlendirme i¢in ideal olan TIA
turbo spin eko ile baslanmalidir. Bunu lezyon boyutlarini ve uzanimmi en dogru
tanimlayan yag baskili T2A spin eko veya short tau invertion recovery (STIR)
sekanslar1 takip etmelidir. T2A ve STIR goriintiilerde diisiikk akimli lezyonlar tipik
olarak belirgin yiksek sinyal intensitesinde, yiiksek akimli lezyonlar ise belirgin disiik
sinyal intensitesinde (flow void) goriiliir ve dogru smiflandirma yapilabilir. T1A ve
T2A bu gorintiler birbirine dik en az iki farkli planda alinmalidir. MRG ¢aligmasi
lezyonun kontrastlanmasini degerlendirmek amaciyla intravenéz gadolinyum selatlar
verildikten sonra yag baskili T1A turbo spin eko goriintiileriyle sonlandirilabilir.
Kontrast sonrasi elde olunan TI1A goriintiler ile diisik akimhi (VM ve LM)
malformasyonlar arasinda ayrim yapilabilir. Lezyon belirgin kontastlaniyorsa VM,
lezyonda kontrastlanma izlenmemesi veya az miktarda duvar ya da septal kontrastlanma
varligi LM lehine degerlendirilir (15,16,34,50).

Diisik akimli lezyonlardan o6zellikle VM’ler i¢in anlamli olan hemosiderin,
distrofik kalsifikasyon veya flebolitlerin varlig1 tiim sekanslarda sinyalsiz (sinyal void)
alanlar olarak izlenmekte olup bunlar manyetik duyarlilig1 fazla olan Gradient eko T2

agirlikli sekanslar ile daha net goriintiilenebilir (15).

MRG  vaskuler  malformasyonlarin  tespiti ve  karakterizasyonunda
kullanilmasmin yan1 sira diisik akimli malformasyonlarda skleroterapi sonrasi tedavi
sonuglarini  degerlendirme i¢in de kullanilabilir. Tedavi sonrast lezyonlarda

heterojenitede artig, T2 sinyal intensitesinde ve kontraslanmada azalma go6zlenir

(15,16,50).
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2.4.3.5. Kateter Anjiyografi ve Direkt Perkutan Flebografi

Kateter anjiyografi ve DPF vaskiler malformasyon lezyonlarmin tanisi ve
smiflandirilmasi i¢in kullanilan, invaziv ve iyonizan radyasyon maruziyeti gerektiren
altin standart goriintiileme teknikleridir. Kateter anjiyografide yiiksek akimli
malformasyonlarda lezyonunun dogru smiflandirilmasmin yapilmasinin yani sira
embolizasyon iglemi i¢in akses saglayacak arteryel yapmin da tayin edilmesi saglanir,
boylece gerceklestirilecek islemin uygunlugu ve giivenligi konusunda bilgi sahibi
olunur (51). Rutin arteriografi ve venografide ozellikle disik akimli vaskiler
malformasyon lezyonlarinin yeterince opaklasmasi ger¢eklesmeyebilir, bu nedenle bu
teknik tani ve smiflandirmada yetersiz kalabilir. DPF adindan da anlasildigi gibi
dogrudan cilt {izerinden ince uglu igne ile lezyonun ponksiyonunu ve floroskopi
esliginde kontrast madde enjeksiyonu sonrasi lezyonun goriintillenmesi islemidir.
Ozellikle diisiik akimli malformasyonlarda tercih edilen DPF ile lezyon ve venoz
drenaj1 konusunda bilgi edinilir; skleroterapi 6ncesinde lezyonun hacmi ve kullanilmasi

gereken sklerozan ilacin miktar1 belirlenebilir (15,16,52).

2.4.4. Tedavi

Tan1 ve tedavisi zorluklar iceren vaskiiler malformasyon lezyonlari, VA’lar
alaninda tan1 ve tedavideki en son gelismeleri yakindan takip eden multidisipliner bir
ekip tarafindan degerlendirilmeli ve bu lezyonlar igin izlenecek tedavi yontemi bu
ekibin ortak karari ile belirlenmelidir. Spesifik hasta popiilasyonuna bagli olarak bdyle
bir multidisipliner ekip anestezi uzmani, dermatolog, girisimsel radyolog,
kardiyovaskiler cerrah, kulak burun bogaz uzmani, ortopedi uzmani, onkolog, pediatrik

onkolog, plastik cerrah ve fizik tedavi uzmanmdan olugmalidir (16,46).

2.4.4.1. Konservatif Yaklasim

Periferik vaskller malformasyon lezyonlar1 nadiren o&liimciil olabilirler.
Semptomatik olgularda ise tedavi uygulanmadiginda ekstremite kaybi gibi ciddi

sonuglara sik rastlanmaz. Vaskiler malformasyon lezyonlar1 ¢ocukluk ¢aginda ve

siklikla ergenlikte biliyiime gosterirler ancak yasamin 4. ve 5. dekadlarinda ise stabilize
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olma egilimindedirler. Konservatif (tedavisiz) yaklasim, kozmetik deformiteler digsinda
ciddi bir semptom yoklugunda tercih edilebilir, ancak olgular vaskiiler malformasyon
lezyonlarinin malin olmadig1 ve progrese olma ihtimallerinin diisiik oldugu konusunda
mutlaka bilgilendirilmeli ve belli araliklarla takip edilmelidirler. Semptomlar1 tetikleyen
aktivitelerden kaginma ve ekstremite lezyonlarinda uyku esnasinda lezyon bolgesinin
elevasyonunun Onerilmesi, bazi lezyonlar hormonal olarak duyarl olabildiginden oral
kontraseptiflerin kesilmesi, ekstremite yerlesimli VM’lerde kompresyon giyisilerinin
kullanilmast ve yine VM’lerde olas1 flebotromboza kars1 diisiik doz aspirin kullanimi

uygulanabilecek konservatif yaklasim yontemlerindendir (15,16,42,53).

2.4.4.2. Cerrahi Tedavi

Vaskiler malformasyon lezyonlarinin primer cerrahi tedavisi lezyon nidusunun
besleyici arterlerinin baglanmasi ve nidusun eksize edilmesini igerir. Ancak ¢ogu zaman
tek basma uygulanan cerrahi yaklagim asir1 kanama nedeniyle yetersiz kalmakla birlikte
beraberinde masif kanama, organ hasar1 gibi oldukga tehlikeli komplikasyonlarmn ortaya
cikmasina neden olabilir ve besleyici arterlerin baglanmasi sebebiyle ileride
yapilabilecek bir endovaskiiler tedavinin etkinligini de kisitlayabilir (5,7). Upton ve
arkadaglar1 (23) 270 olgu igeren bir (st ekstremite vaskiler malformasyon serisinde 141
olguda 260 cerrahi eksizyon sonuglarini yayinlamiglardir. Bu seride diisiik akimli ve
kiiglik lezyonlarin ¢ogunda sonug¢ basarili iken, diffiiz yerlesim goOsteren ve ylksek
akimli lezyonu bulunan 10 olguda ampitasyon ile sonucglanan komplikasyon
bildirmislerdir. Yine ayni seride komplikasyon orani diisiik ve yiiksek akimli vaskiler
malformasyon lezyonlar1 igin sirasiyla %22 ve %28 olarak bildirilmistir. Szilagyi ve
arkadaglar1 (5) ise tamamlanmamig cerrahi rezeksiyonlar sonucunda rezidi
malformasyonlarin akim dinamiklerindeki degisiklikler nedeniyle agresif olarak niks
ettiklerini bildirmiglerdir.

Gunumuzde cerrahi rutinde tercih edilen tedavi sekli degildir, primer olarak
smirli  ve kuguk boyuttaki vaskuler malformasyon lezyonlarmm tedavisinde
uygulanabilir. Cerrahi, diisiik akimli lezyonlarda genellikle skleroterapi sonrasi tedaviyi

tamamlamak i¢in (flebolitlerin ¢ikarilmasi gibi) veya estetik gerekgelerle yapilir (53).
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Buyuk boyutlu, yiksek akimli ve cerrahi olarak ulasilmasi gii¢ olan lezyonlarin
tedavisinde cerrahi tedavi endovaskiiler yaklagimla birlikte kombine olarak

uygulanmaktadir.

2.4.4.3. Endovaskiiler Tedavi

Periferik vaskuler malformasyon lezyonlarmin tedavisinde endovaskiiler tedavi
daha az invaziv olmas1 ve cerrahi tedaviye bagli morbiditeyi azalttigi i¢in son yillarda
daha c¢ok tercih edilmekte olup bircok caligmada bu tedavi yaklagiminin etkinligi
bildirilmistir. Embolizasyon ve skleroterapi periferik vaskiler malformasyon
lezyonlarmin tedavisinde siklikla cerrahi Oncesinde ilk yontem olarak tercih
edilmektedir. Giiniimiizde bu yaklasim i¢in kullanilan tedavi ajanlar1 arasinda
polidokanol, etanol, n-bitil siyanoakrilat (NBCA), polivinil alkol (PVA) partikilleri,
etilen vinil alkol kopolimer (Onyx®), metalik koiller gibi embolizan maddeler ve
etanol, bleomisin, OK-432, sodyum tetradesil sulfat, doksisiklin gibi sklerozan
maddeler sayilabilir. Embolizasyon ve skleroterapi isleminde kullanilacak yaklagim
(transarteryel, transvendz veya direkt ponksiyon) ve embolizan veya sklerozan madde,
vaskiler malformasyon lezyonunun yerlesimine, akim dinamiklerine, biyiikliigiine ve
uygulayict deneyimine gore belirlenir. Yiiksek akimli vaskller malformasyon
lezyonlarinda genellikle amag¢ lezyonun nidusunu oblitere etmek olup arteryel yolla
ulagilabilen lezyonlarda nidusu besleyen arteryel yapi embolize edilebilir. Ancak
nidusun selektif olarak tam kateterize edilemedigi durumlarda nidusa direkt ponksiyon
yapilarak embolizasyon yapilabilir. Disiik akimli vaskiler malformasyon lezyonlarinda
ise cerrahi rezeksiyon plani varsa cerrahi oncesi lezyon boyutunu kicultmek, cerrahi
sonras1 tamamlayict ya da cerrahi girisim diisliniilmiiyor ise tek basina perkutan
skleroterapi tercih edilmektedir (8-18, 53-73).

Yakes ve arkadaslar1 (54) cerrahi olarak tedavi edilememis 6 olguda direkt
ponksiyonla etanol ile basarili embolizasyon bildirmistir. Gomes (55) ise 11 yuksek
akimli vaskiler malformasyon olgusunda direkt ponksiyon ve transvendz yaklasimla
PVA partikulleri, saf alkol ve kollajen kullanarak 7 olguda etkili tedavi saglarken 4
olguda ise ampitasyon bildirmistir. Gorriz ve arkadaslar1 (11) ise kas i¢i yerlesim

gosteren diisiik akimli vaskiler malformasyon lezyonu bulunan 14 olguda etanol ile
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direkt ponksiyonla basarili skleroterapi gergeklestirip, tiim olgularda tam diizelme
bildirmistir. Benzer sekilde Shireman ve arkadaslar1 (57) 12 VM olgusunda etanol ile
direkt ponksiyonla basarili skleroterapi sagladiklarini bildirmistir. Rockman ve
arkadaglar1 (60) 50 vaskiler malformasyon olgusunda vendz lezyonlar1 etanol ile direkt
ponksiyon, yiiksek akimli lezyonlar1 ise transarteryel NBCA kullanarak tedavi etmisler
ve 56 aylik takip doneminde olgularin %92’sinde endovaskiiler tedavi sonrasinda
diizelme saglanirken, %6’sinda ek cerrahi islem gerekli olmus, 1 olguda ise ekstremite
kayb1 gergeklesmistir. Orlando ve arkadaslar1 (63) VM lezyonu bulunan 39 olguya
perkutan etanol skleroterapisi uygulamiglar, tedavi sonrasinda semptomlarda 14 hastada
(%35,9) tamamen gerileme, 24 hastada (%61,5) iyilesme, 1 hastada (%2,6) degisiklik
olmadigini bildirmislerdir. Rimon ve arkadaslar1 (64) yaptiklar1 ¢calismada VM lezyonu
bulanan toplam 21 hastanin 17’sinde (%81) semptomatik olarak parsiyel veya tam
iyilesme bildirmigler ve etanolin VM’lerde, semptomatik iyilesme i¢in etkili bir
sklerozan oldugunu ileri sirmuslerdir. Lee ve arkadaslar1 (65) 5 VM olgusunda etanol
skleroterapisi sonrasinda lezyonlarin tamaminda remisyon ve semptomlarda azalma
bildirmislerdir.

Spence ve arkadaglar1 (17) 32 VM lezyonuna bleomisin ile skleroterapi
uyguladiklar1 ¢aligmalarinda lezyonlarin %90,6’sinda hastalarin, %93’linde ise
hekimlerin lezyonlarn iyilestigini diislindiigiinii, MRG takiplerinde ise lezyonlarin
%65’inde boyut azalmasi oldugunu bidirmislerdir. Spence ve arkadaslari (18)
yaymladiklar1 bir diger ¢alismada ise VM lezyonuna sahip 34 hastaya etanol veya
bleomisin ile perkutan skleroterapi uygulamislar etanol ile tedavi edilen 17 hastanin
tamaminda (%100), bleomisin ile tedavi edilen 17 hastanin ise 15’inde (%88,2) klinik
iyilesme rapor etmisler, etanol ve bleomisin ile yapilan skleroterapinin VM’lerde etkili
bir tedavi yontemi oldugunu ileri stirmiislerdir. Muir ve arkadaslar1 (66) intralezyonel
bleomisin enjeksiyonu ile skleroterapi uyguladiklart 31 VM’li hastanin %32’sinde tam,
%52’sinde ise belirgin iyilesme rapor ettikleri caligmalarinda, hastalarin %8,4’(inde
gecici mindr komplikasyonlar gelistigini bildirmislerdir.

Saddal ve arkadaslar1 (67) 33 LM’li hastaya bleomisin skleroterapsi
uygulamiglar, hastalarm %30’unda radyolojik olarak lezyon boyutunda %90’dan fazla
gerileme, %63’tnde %50-90 arasinda gerileme rapor etmislerdir. Sanhalp ve arkadaslar
(68) yaptiklari ¢alismada 15 LM’li gocugun 8’ine bleomisin, 5’ine OK-432 ve 2’sine ise
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her iki ajami birlikte uygulamislar, hastalarin %53’{inde miikemmel, %26,7’sinde iyi
yanit alindigmi, bunun sonucunda da c¢ocuklardaki LM’lerin tedavisinde bleomisin ve
OK-432 ile yapilan skleroterapinin etkili oldugunu bildirmislerdir. Mathur ve
arkadaglar1 (69) c¢alismalarinda 7’si LM’li olmak iizere, diisiik akimli vaskiiler
malformasyonu bulunan toplam 10 hastaya intralezyonel bleomisin skleroterapisi
uygulamiglardir. Bu ¢alismada 7 LM’li hastanin 2’sinde tam diizelme, 2’sinde %50 ve
uzerinde duzelme, 3’linde ise %25 diizelme rapor etmisler ve lokal inflamasyon ve

sislik disinda yan etki bildirmemislerdir.

2.4.5 Vaskuler Malformasyon Tipleri

2.4.5.1. Arteriyoventz Malformasyon (AVM)

Arteriyel ve arteriyovendz malformasyonlar, konjenital arteriyoventz fistll
(AVF) ile birlikte periferal vaskuler malformasyonlarin yaklagik %10’unu olusturan
yiiksek akimli lezyonlardir (74).

Tek kanalli basit arteriyovendz baglantilar konjenital arteriyovendz fistll olarak
belirtilir (75). Edinsel arteriyoventz fistuller konjenital arteriyoventz fistullerden
farklidir ve daha sik goriiliir. latrojenik, travmatik, enfeksiyon veya tiimdr nedeniyle
komgu damar erozyonuna ya da komsu ven icine arteriyel anevrizma riiptiiriine
sekonder gelisebilir (35).

Venoz santi olmayan piir arteriyel malformasyonlar nadiren goralur ve
muhtemelen anevrizmal formasyon gosteren displastik arterler ve persistant embriyonel
arterlere (kalic1 siyatik arter gibi) sekonder olabilir (76).

Coklu arteriyel ve vendz baglantilar igeren AVM’ler, konjenital AVF’lerden ve
plr arteryel malformasyonlardan ¢ok daha yaygin olup yiksek akiml
malformasyonlarin prototipidir. AVM’ler besleyici arterler, drene edici venler ile bu
arter ve venleri baglayan c¢oklu tortioze displastik damarlardan meydana gelen lezyon
santralindeki nidusdan olusur. Bu lezyonlarda arada kapiller bir yatak olmadan arterler
nidus aracilig1 ile dogrudan vendz sisteme agilmaktadir (10,77,78). AVM’ler en yaygin
olarak santral sinir sisteminde bulunur, bunu ekstrakranial bas ve boyun, ekstremiteler,

govde ve i¢ organlar takip eder (79).
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AVM’ler kadin ve erkeklerde esit siklikta izlenir. Konjenital olmakla birlikte
lezyonlarin %40°1 dogumda fark edilir, ¢ogu ileri ¢cocukluk evrelerine hatta yetigkin
doneme kadar gizli kalir. Fetal gelisim swrasinda primitif retiform pleksuslardaki
arteriyovendz kanallarin regrese olmamasi sonucu olustuklar1 kabul edilir, bu
baglantilar a¢ik kalir ancak bazilar1 yillarca rekanalize olmaz bu nedenle ¢ocukluk
doneminde fark edilemeyen bu lezyonlar ¢cogunlukla daha ileri yaslarda semptomatik
hale gelebilir (29). Genellikle ergenlikteki hormonal degisikliklere, trombiis, enfeksiyon
ya da travmaya sekonder semptomatik olurlar (80).

Histopatolojik olarak kalin duvarli, diizensiz kalibrasyonlu dismorfik arterlerde
fragmente olmus internal elastik lamina ve ileri derecede disorganize diiz kaslardan
olusan media tabakasi bulunur. Artmig kan akimina sekonder reaktif vendz hipertrofi,
intimal kalinlagsma ve skleroz mevcuttur. AVM’lerin biiyiime paterni diger vaskiler
malformasyonlar ile benzer olup bedenin biiyiimesi ile orantilidir. AVM’lerde biyime
hiicresel proliferasyonla degil hemodinamik degisiklikler ile olur. Primer patoloji
arteriyovendz santm olustugu nidus diizeyindedir bu nedenle nidus inaktive edilmeden
gergeklestirilen basarisiz cerrahi rezeksiyon, biyopsi ya da proksimal arteriyel ligasyon
veya embolizasyondan sonra lezyonda daha agresif blytme gorulebilir (10,81).

Agrili bliylime gosterebilen lezyonda, fizik muayenede palpasyon ile 1s1 artisi,
pulsasyon ve thrill, oskiiltasyonda ise tifiiriim varligit AVM’ler i¢in olduk¢a anlamlidir.
Inspeksiyonda lezyonun yerlesim derinligine gore cilt normal olabilecegi gibi ciltte
pembe-mavimsi renk degisiklikleri eslik edebilir. Agri ve fonksiyonel bozukluk
arteriyel calma (steel fenomeni) sonucu goézlenebilir. Artmug kan akimina sekonder
iskelette asir1 biiyiime ve hipertrofi nadir degildir. Nadiren ¢ok yiiksek akimli lezyonlar
infantil ddnemde hiperdinamik kalp yetmezligine yol agar (29,82).

1990 yilinda ISSVA tarafindan kabul edilen Schobinger smiflamasina gore
AVM’ler klinik olarak 4 evreye ayrilir. Evre 1 uyku donemi olup lezyonlarda ciltte renk
degisikligi ve 1s1 artist disinda bulgu yoktur. Evre 2 biiylime donemidir, lezyonda
pulsasyon, thrill ve Gflirim mevcuttur. Evre 3 destriiktif dénem olup destriktif deri
degisiklikleri, lilserasyon, kanama, nekroz, distal iskemik degisiklikler, yumusak doku
ve kemik degisiklikleri izlenir. Evre 4 ise yiiksek debili kalp yetmezliginin goriildigi
dekompanzasyon evresidir. Ilk dénemden itibaren DUS lezyondaki arteriyelize venoz

akimi gostererek arteriyovendz sant1 ortaya koyar (16).
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US’de eslik eden belirgin yumusak doku kitlesi olmaksizin ¢ok sayida
genislemis vaskiiler kanallar iceren, heterojen igyapr 6zelliginde izlenen lezyonlarda
doppler bakida yiliksek hizli diisikk direngli arteriyel akim ve drene edici venlerde
arteriyelize vendz akim gorulir (78).

AVM’lerin en yaygin MRG bulgusu santral nidustaki displastik damarlarin T2A
spin eko sekanslarda hipointens coklu flow void diigiimler seklinde izlenmesidir.
Belirgin besleyici damarlar1 ve drenaj venleri neredeyse her zaman goriilmektedir.
AVM’ler hemorajik ya da trombotik odak gosterebilir (77,83). Genellikle fokal ayrik
yumusak doku kitlesi yoktur; diisitk akimli malformasyonlarda gorulen T2 agirlikli ve
STIR imajlarda hiperintens, lobule, septali kitleler genellikle izlenmez (84).
Rabdomyosarkom, anjiyosarkom ve hemanjiyoperisitom gibi agresif lezyonlar bazen
AVM’ler ile ortiisen oOzelliklere sahip olabilse de kontrastlanan yumusak doku
kitlelerinin yoklugu AVM’leri hipervaskiler timorlerden aywrir. Kas atrofisi ve
subkutanoz yag degisiklikleri gorilebilir (85). Besleyici arterleri ve drenaj venlerini
goruntulemek icin arteriyel ve vendz fazlardaki MR anjiyogram sekanslart multiplanar
rekonstriiksiyon ile uygulanabilir. Bununla birlikte, vaskiiler detaylar1 gostermede
konvensiyonel anjiyografi, MR anjiyografiden daha Ustlindur (86). Dinamik MR
caligmalar1 vendz sant1 olmayan ve geg¢ kontrastlanma gosteren VM’lerin tersine erken
vendz santli AVM’lerin erken kontrastlanmasini ortaya koyar (85,87). Ohgiya ve
arkadaglar1 (87) “kontrast artis zamani” (lezyonda kontraslanmanin baslangict ve
maksimal kontrastlanma arasindaki zaman araligi) faktoriiniin diisiik akimli ve yiiksek
akimli malformasyonlar1 ayirmada olduk¢a ylksek sensitivite ve spesifiteye sahip
oldugunu bildirmislerdir. Tiim yiiksek akimli lezyonlar 20 saniyeden daha kisa kontrast
artls zamanina, tim diisik akimli lezyonlar 50 saniyeden daha uzun kontrast artig
zamanina sahiptir.

AVM ve AVF’lerin tedavisinde kullanilan baslica embolizan maddeler PVA
partiktlleri, histoakril, etilen vinil alkol kopolimer (Onyx®), metalik koiller ve
etanol’dir. AVM’lerin tedavisinde en 6nemli nokta nidusun embolizasyonudur. Nidus
embolize edilmeden besleyici arter veya bosaltict venlerin tikanmasi fayda degil zarar
dogurur. Nidusa arteriyel yoldan veya direk perkutan yoldan ulasilabilir. Embolizan
ajanin sistemik dolasima kagmamasi agisindan akimin yavaslatilmasi veya durdurulmasi

yardimci olur. Bunun i¢in lezyon yerlesimi ve yapist uygunsa distan basi ile akim
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kesilir. Degilse okliizyon balonlar1 ile gegici veya koiller ile kalicit akim durdurma
islemleri yapilir. Etanol ile yapilan embolo/skleroterapi cerrahisiz tam iyilesme saglar.
PVA ve NBCA ile yapilan embolizasyonlarda rekanalizasyon ve rekiirrens gelisme
olasiligr diisiik degildir. Bu ajanlar cerrahi Oncesi yapilan embolizasyonlarda
secilmelidir (53).
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Sekil 3. Sol el bileginde AVM lezyonu bulunan 24 yasinda bayan olgu (A). T2A koronal kesitte
(B) lezyonda yiiksek akimli vaskiiler yapilara ait ¢oklu flow-void tubtler gortnumler
izlenmekte. Kontrast madde enjeksiyonu sonrasi elde olunmus yag baskili T1A koronal kesitte
(C) hipervaskuler lezyonda belirgin kontrastlanma gortliyor. Gri skala US’de (D), eslik eden
belirgin yumusak doku kitlesi olmaksizin, ¢ok sayida genislemis vaskiiler yapilara ait ttbuler
anekoik kanallar dikkati cekmekte. DUS’de hipervaskiilariteye isaret eden renk kodlamasina
ilaveten spektral incelemede yiiksek hizli diisik direngli arteriyel akim (E) ve drene edici

venlerde arteriyelize vendz akim (F) paternleri izlenmekte.
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2.4.5.2. Kapiller Malformasyon (KM)

Yenidoganda %0,3 oraninda ve her iki cinste ise esit siklikta goriilmektedir (21).
Eski ad1 ‘Porto sarap lekesi’ dir. Cilt ve miik6z membranlar1 tutar. Dogumda vardir ve
spontan gerileme gorilmez (33). Histopatolojik olarak papiller ve retikiiler dermiste
yerlesmis ektazik kapiller damarlardan koken alir. Herhangi bir deri lokalizasyonunda
goriilebilmekle birlikte siklikla bag ve boyun bdlgesine yerlesir (21). Yuzde trigeminal
sinir dermatomunu tutmasi tipiktir (33). Pembe makiil ya da yamalar seklinde goriiliir.
‘Salmon patch’, ‘melek Opiiciigii’, ‘leylek 1sirigr’, ‘vaskiiler leke’, ‘basit neviis’
terimleri ense ve orta hatta yerlesen, daha soluk renkli kapiller malformasyonlar1
tanimlamak i¢in literatiirde kullanilan diger isimlendirmelerdir. KM lezyonlarma klinik
ve fizik muayene bulgular1 temelinde tani koyulur (21). Belirgin bir radyolojik
goriintiileme 6zelligi yoktur (33). En yaygin MRG bulgusu, subkutandz kalinlasmanin
da eslik edebildigi nonspesifik cilt kanlinlagsmasidir (83). Cogu izole goriilmekle beraber
%1-2’sinde birliktelik gdsteren Struge Weber sendromu gibi eslik edebilecek vaskiiler
malformasyonlarin arastirilmasi agisindan radyolojik goriintiileme gerekebilir (88). KM
lezyonlarinda lazer tedavisi oldukca basarilidir. Selektif olarak oksihemoglobini
hedefleyen dalga boylarinda (585-595 nanometre) kullanilan pulse dye lazer (PDL) ile
intravaskiiler koagiilasyon hedeflenmektedir. PDL ile tedavi edilen KM vakalarmin
%80’inde lezyon renginin belirgin acildigi, kozmetik agidan oldukca basarili sonuglar

rapor edilmistir (89).
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Resim 4. 52 yasinda erkek olguda kapiller malformasyon. Struge-weber sendromu
tanis1 bulunan olgunun yiizinde solda daha belirgin olmak {izere trigeminal sinir

dermatom sahasina uyan genis bir alanda kapiller malformasyon lezyonu izlenmekte.

Sekil 5. Sekil 4’teki kapiller malformasyonu bulunan olgunun aksiyal MRG kesitleri.
Olgunun sol premaksiler bélgesinde, subkutan dokuda aksiyal T1A (A) ve T2A (B)
kesitlerde hiperintens, yag baskili T2A (C) kesitte baskilanan, kontrast madde
enjeksiyonu sonrast elde olunmus yag baskili TIA kesitte (D) ise homojen
kontrastlanma gosteren diffiiz kalinlasma izlenmekte. Eslik eden cilt kalinlagmas1 yag

baskili T2A (C) kesitte daha net se¢ilmekte.
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2.4.5.3. Ven0z Malformasyon (VM)

En sik goriilen semptomatik vaskiler malformasyon tipidir. VA merkezlerine
bagvuran hastalarin %50’den fazlasini olusturmaktadir (15). VM’lerin genel gorilme
siklig1 yaklasik olarak 10.000’de 1°dir. Belirgin olmasalar da dogusta vardirlar ve tedavi
edilmedigi takdirde diizelmezler (90). Genellikle ileri gocukluk ve geng eriskin
donemde semptomatik hale gelirler. Boon ve arkadaslari tarafindan 1685 hasta ile
yapilan calismada VM’lerin %98,8’inin kalitimsal olmayip sporadik olustugu
bildirilmistir (90).

VVM’ler yiizeyel veya derin yerlesimli, diffiiz ya da lokal, farkli liimen boyutu ve
duvar kalinligina sahip anormal ven topluluklarindan olusurlar (91). Tum vaskuler
malformasyonlarda oldugu gibi hemotoksilen-eozin ile boyanmig VM preparatlarinda,
IH gibi vaskiiler tiimorlerde gorillen artmis hiicresel dongiiye isaret eden
hipersellleritenin aksine diiz matiir endotel hiicreleri ile doseli farkli limen boyutu ve
duvar kalinligina sahip anormal vaskuler kanallar gozlenir (3,80,92). Bu lezyonlarda
internal elastik laminanin yokluguna ilaveten damar duvarinda bulunan diiz kas miktar1
nispeten yetersiz ve dagilimi diizensizdir (92). Tiim vaskiiler malformasyonlar iH’ler
icin spesifik olan GLUT-1 ile negatif boyanirlar (93).

Tim VM’ler dogumda mevcut olmasina ragmen ¢ocukluk ya da geng erigkin
donemi sonrasina kadar fark edilemeyebilirler. Genellikle lezyonun en 6nemli biiyiime
periyodu infant ile puberte donemi arasinda meydana gelir (21,92). Bazen ¢ocuk ile
ayni hizda ya da orantili lezyonal biylime nedeniyle ¢cocukluk evresi boyunca VM fark
edilebilecek boyutta olmayip gdézden kacabilir. Geg¢ adelosan donemde bedensel
blyumenin sona ermesine ragmen lezyonda devam eden lineer biiyiime hayatin daha
sonraki donemlerinde klinik belirtiler ile sonuglanir ki bu tipik olarak derin yerlesimli
lezyonlarda gorulir (94). Yetiskinlerde kazanilmis olarak yanlis adlandirilan VM
lezyonlarinda klinik 6ykii daha detayli sorgulandiginda siklikla yillardir var olan
lezyonu veya buna bagli semptomlari isaret eden verilere ulasilabilir (15,16). Travma,
hemoraji, parsiyel rezeksiyon veya gebeligin hormonal etkileri nedeni ile lezyonlarda

hizli boyut artis1 izlenebilir (10,50).
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VM tanis1 ve diger malformasyonlardan ayrimi genellikle klinik dyku ve fizik
muayene ile yapilabilir. VM’ler tipik olarak palpasyon ile komprese edilebilen,
yumusak, genellikle mavi-mor renkli lezyonlar olup pozisyona ve valsalvaya baglh
lezyonda boyut artig1 goriiliir (15). Dermis iginde dilate vendz kanallarin neden oldugu
mavi-mor rengin VM’ler i¢in patogonomik oldugu kabul edilir (21). Ancak derin
yerlesimli lezyonlarda bu renk degisikligi izlenmeyebilir. Hemanjiyomlarin tersine
oldukca yumusak ve komprese edilebilir olmalarinin yani sira, AVM’lerden farkli
olarak hiperemi, 1s1 artigi, iifliriim veya palpe edilebilen pulsatilitenin bulunmamas: fizik
muayenede ayirici tant agisindan dnemli noktalardir.

VM’lerin %40°’1 bas ve boyun bolgesinde ortaya ¢ikar, dil ve damak mukozal
yuzeyine, orbita, mandibula veya boyuna yerlesebilirler (10,50). Mandibular lezyonlar
kemik yapilar1 ve disleri infiltre eden, konusmay1 etkileyen ve disfajiye yol acan, tipik
olarak agrisiz yavas biiyliyen kitlelerdir. Lokal infiltrasyon orbital ya da okiiler
sorunlara ya da hava yolu obstruksiyonuna neden olabilir (21). Geri kalan lezyonlarin
%401 ekstremite, %20’si ise govde de yerlesim gosterir (50). Her ne kadar yiizeyel
bulgular ortaya g¢ikabilse de ekstremitelerdeki VM’ler siklikla ¢evre fasyal planlara
uzanir ve subkutantz doku, kas, kemik, eklem, ndrovaskiiler yapilar: infiltre edebilir.
Bu tip hastalar genellikle, birbiri ile iliskili bes mekanizmanin sonucu olusan
semptomlar ile karsilagirlar. 1- Pozisyonel (6rnegin sabah uyandiktan sonra), egzersiz
ve uzamis staza sekonder vendz konjesyon nedeni ile siklikla sislik ve agr1 gelisebilir.
2- Kitle etkisine bagli olarak lokal sinir, fasyal ya da kapsiiler yapilarin distansiyonu
veya kompresyonu sonucu agri olusabilir. 3- Lokal infiltrasyon ya da Kkitle etkisi
kaslarda kontraktir veya komsu eklemin hareketlerinde sinirlamaya neden olabilir. 4-
Lokal hemoraji ve eklemde hemartroza bagli agr1 ve hareketlerde kisitlama olabilir. 5-
Lokal staz siklikla lokal tromboz ve tromboflebit ile sonuglanabilir (95).

Her ne kadar kutan6z olarak gorllebilen veya palpe edilebilen VM’lerin
cogunda tani biiyiik 6lgiide klinik 6ykii ve fizik muayene temelinde yapilabilse de daha
derin yerlesimli lezyonlar1 degerlendirebilmek ya da atipik Oykiisii olanlar1 diger
malformasyonlardan veya malformasyon dis1 lezyonlardan ayirmak i¢in genellikle

tanisal goriintiilemeye ihtiya¢ duyulur.
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Siirli  yumusak  doku  kontrast rezolisyonu nedeniyle, VM’lerin
degerlendirilmesinde direkt radyografinin yeri smirhidir. VM’ler igin patogonomik
kabul edilen, tromboz ve farkli derecelerdeki distrofik kalsifikasyonlarm neden oldugu
flebolitler direkt radyografi ile goruntilenebilir (10,16,19,46,50). Rdntgenogramda
flebolitler karakteristik olarak duzgun konturlu, santrali radyollisent noduler opasiteler
seklinde izlenir. VM yeterli boyutta oldugunda kitle etkisi veya komsu kemikte
olusturacagi erozyon, kortikal incelme, sklerotik degisiklikler, periosteal yeni kemik
olusumu gibi degisiklikler tespit edilebilir (10,96). VM’ler ile ilgili sendromlarin
tanisinda diger yardimci radyolojik bulgular tespit edilebilir. Klippel-Trenaunay
sendromunda sindaktili, polidaktili ve konjenital kalca ¢ikig1 tanimlanabilir ve
hemihipertrofiye ek olarak parmak uzunluklarindaki gizli farkliliklar tespit edilebilir
(97). Maffucci sendromunda olmazsa olmaz direkt radyografi bulgusu olan coklu
enkondromlar ve eslik eden VM’ler ile iliskili flebolitler saptanabilir. Enkondromlar
yuksek oranda kondosarkoma malin dejenerasyon gosterdiginden bu hastalar klinik ve
radyolojik olarak dikkatle takip edilmelidir (15).

Sekil 6. Maffucci sendromlu olgunun el-bilek grafisinde kemiklerde belirgin
deformiteye neden olan c¢oklu ekspansil radyolusent lezyonlar (enkondromlar) ve

yumusak dokuda flebolitlere ait milimetrik kalsifikasyonlar goriilmekte.
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Ucuz, invaziv olmayan, iyonize radyasyon icermeyen ve kolay uygulanabilir bir
goruntuleme yontemi olan US gri skala ve doppler secenekleri ile VM’lerin
degerlendirilmesinde siklikla basvurulan ilk radyolojik yontemdir. Gri skala
goruntulemede VM’ler cogunlukla (%98) heterojen goriinimdedir. Komsu dokuya gore
lezyonlar genellikle hipoekoik (%82) izlenmekle birlikte hiperekoik (%10) veya
izoekoik (%8) de olabilirler (97). Vaskiiler kanallar1 temsil eden tiibiiler anekoik yapilar
vakalarm yarisindan azinda goriilebilir (50,98). VM’ler igin patogonomik olan
flebolitler akustik gdlgesi bulunan hiperekoik odaklar seklinde goriiliir, bununla birlikte
vakalarm yalnizca %16’sinda tespit edilmektedir (98). Eger lezyonlar cilt yiizeyine
yakinsa bu lezyonlar prob ile kolayca komprese olabildiginden fark edilebilir kitle veya
vaskiiler kanallar olmaksizin izoekoik cilt kalinlagmas1 tek sonografik bulgu olabilir
(47). Lezyonlarda DUS’de beklenen bulgu diisiik hizli monofazik akim paternidir. Trop
ve arkadaslar1 (98) yaptiklar1 ¢alismada VM’lerin %78’inde monofazik, %6’sinda ise
bifazik paternde olmak iizere, lezyonlarm %84’iinde akim saptamislar, lezyonlarin
%16’sinda ise fark edilebilir bir akim tespit edememislerdir. Lezyonda akim tespit
edilememesinin tromboz varligma veya lezyonun doppler ile tespit edilebilir limitlerin
altinda akima sahip olmasina bagli oldugu ileri siiriilmektedir.

Kontrastsiz BT’de VM’ler genellikle diisiik atteniiasyonlu, homojen hipodens
lezyonlar seklindedir ancak vakalarm cogunda oldugu gibi adipoz doku ile infiltre
olduklarinda heterojen goriinime sahip olurlar (50). BT lezyonlarmin yayilim
derecesini, kemiklerde yarattigi degisiklikleri ve yumusak doku flebolitlerini direkt
radyografiden daha net gosterse de kontrastli incelemelere ragmen BT ¢ogunlukla zayif
lezyon goriniirliiliigiine sahiptir ve genellikle vaskiiler malformasyonun i¢ yapisini
degerlendirmeye olanak saglamaz ki bu durum tedavi kararlar1 tizerinde 6nemli etkiye
sahiptir. Kontrast uygulamasidan sonra lezyon periferden santrale dogru kademeli
olarak kontrastlanir bununla birlikte kontrastli BT yine de lezyon boyutunu oldugundan

kiicuk gosterebilir (10,50).
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Sekil 7. Sekil 2°de iki yonli akciger grafisi verilen VM olgusunda lezyonun US bulgulari. Sirt
bolgesinde sol skapula inferior diizeyinde posterior gogiis duvari yumusak dokular1 arasma
yerlesmis vendz malformasyon gri skala US’de heterojen hipoekoik goriiniimde olup lezyon
icinde posterior akustik golgeye sahip hiperekoik flebolit (beyaz ok) izlenmekte. Lezyonun
US’de panoromik goriintiisii (B). Lezyonda DUS’de spektral incelme ile diisiik hizli monofazik

vendz akim ornegi izlenmekte (C).

Yiiksek yumusak doku kontrast rezoliisyonu ile lezyon ve yumusak doku
ayrimima, semikantitatif akim degerlendirmesine ve 3 boyutlu rekonstriiksiyona olanak
saglamasi ve en Onemlisi bunlar1 saglarken hastayr iyonize radyasyona maruz
birakmamasi nedeniyle BT den Ustiin olan MRG’nin kullanima girmesinden sonra diger
VA'’larda oldugu gibi VM lezyonlarmin da noninvaziv olarak degerlendirilmesinde
MRG tercih edilen temel goruntileme yontemidir (16,34). VM lezyonlar1 komsu
kaslara gore T1A sekanslarda izointens ya da hipointens, T2A ve STIR gorlntillerde ise
belirgin hiperintens goérinume sahiptir (16,34,46,50). T2A gorintilerdeki hiperintensite
siv1 sinyal intensitesinde olup IH’lerde goriilenden daha yiiksektir. Yag baskili T2A
gortintiiler siklikla TIA goriintiileme ile tanimlanandan ¢ok daha fazla lezyon
kenarlarindaki infiltrasyonu ve lezyonun tam boyutlarini ortaya koyar. Fokal ya da

diffiiz olarak goriilebilen lezyonlar genellikle lobule kenarlidir (34). Hemoraji ya da
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tromboz varliginda daha heterojen bir gdriintlii tanimlanabilir. Baz1 olgularda izlenen
displastik drene edici venler veya serpenjindz vaskiiler yapilar ile birlikte {iziim salkimi
gorunimi izlenebilir (15,50). Flebolitler tiim goriintiileme sekanslarinda sinyal void
gorunimdedir ve gradient eko sekanslarda daha net izlenebilir (15,34,50). Gadolinyum
enjeksiyonu sonrasi elde olunan yag baskilt T1 A goriintilerde VM lezyonlar1 homojen
ya da heterojen kontrastlanirlar (33). Sinoviyal hemanjiom olarak yanlis adlandirilan
dizdeki sinoviyal VM’ler genellikle eklem igine tekrarlayan kanamalar sonucu
hemosiderin artropatisine neden olur. Bu gibi durumlarda MRG eklem kikirdagi kaybini

ve subkondral kist formasyonlarini gdsterebilir (99).

Sekil 8. Dilde ventz malformasyon lezyonu bulunan 15 yasinda bayan olgunun aksiyal MR

kesitleri. Dil sag yarisinda T1A imajda hipointens (A), yag baskili T2A imajda hiperintens (B),
kontrast madde enjeksiyonu sonrasinda elde olunmus yag baskili T1A imajda belirgin
kontrastlanan (C) oval diizglin sinirli venéz malformasyon izlenmekte. Lezyon difiizyon

agirlikli gortintiide (D) ve ADC haritasmda (E) difiizyon kisitlamas1 gdstermemekte.
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MRG sadece malformasyonun igyapisini ve kritik komsu yapilarla olan iligkisini
tanimlayarak tedavi karar1 vermeyi etkilemez, skleroterapi ile tedavi edilen lezyonun
boyutu ve sinyal karakteristiklerini goruntileyen seri MRG g¢alismalar1 ile tedavi
sonuglarmi objektif olarak degerlendirmeye de izin verir. Tedavi sonrasi lezyonlarda
heterojenitede artig, T2 sinyal intensitesinde ve kontraslanmada azalma go6zlenir
(15,16,50).

Goyal ve arkadaglar1 (100) VM lezyonlarint MRG gorintm 6zelliklerine gore
grade 1: iyi sinirli ve 5 cm’den kiigiik lezyonlar, grade 2: kotii smirlt veya 5 cm’den
biiyiik lezyonlar, grade 3: koti smirhh ve 5 cm’den biiyliik lezyonlar olarak
tanimlanmiglar ve diisiik grade sahip lezyonlarin yiiksek gradeli lezyonlara gore
tedaviye daha iyi yanit verdigini bildirmiglerdir.

Katater anjiografide VM lezyonlar1 ¢gogunlukla okkiilt olup goriintiilenebilenler
ancak ge¢ vendz fazda opasifiye olur. VM lezyonunun yapisi ve vendz drenaji
konusunda bize en dogru bilgiyi, dogrudan cilt {izerinden ince uglu igne ile lezyonun
ponksiyonu ve floroskopi esliginde kontrast madde enjeksiyonu sonrasi lezyonun
goriintiilenmesi islemi olan DPF saglar. DPF ile skleroterapi 6ncesinde lezyonun hacmi
ve kullanilmasi gereken sklerozan ilacin miktar1 belirlenebilir (15,16,52). Puig ve
arkadaglar1 2003 yilinda tedavi planlamasini da goz o6nune alarak DPF’deki ventz
drenaj durumlarmma gére VM lezyonlarmi kendi iginde dort grupta siniflamiglardir. Buna
gore tip 1: periferik ventz drenaji olmayan izole malformasyon, tip 2: normal venler ile
drene olan malformasyon, tip 3: genislemis venler ile drene olan malformasyon ve tip 4:
displazik venoz ektazi seklinde ortaya ¢ikan lezyonlar olarak tanimlanmustir. Tip 1 ve 2
lezyonlar daha diisiik komplikasyon oranlari ile skleroterapiden daha fazla yarar
gorirken, tip 3 ve 4 lezyonlarda skleroterapinin basar1 oran1 diismekte, komplikasyon

goriilme orani artmaktadir (101).
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Sekil 9. Puig ve arkadaslarinin vendz drenaj paternine gore yaptigt VM lezyonlarmin
smiflandirmasi. Vendz drenaji bulunmayan Tipl VM (A). Sistemik dolasima normal
venler ile drene olan Tip 2 VM (B). Genislemis displazik venler ile sistemik dolagima
drene olan Tip 3 VM (C). Kendisi genislemis displazik venlerden olusan Tip 4 VM (D)

(16 numarali kaynaktan alinmistir).

VM lezyonu bulunan hastalar semptomlarinin durumuna, lezyonlarmin yapisi ve
drenaj tipine gore konservatif yaklasim, perkutan skleroterapi ya da cerrahi ile tedavi
edilebilir. Tolere edilebilir diizeyde semptomlart olan ya da girisimsel miidahale
istemeyen VM olgularinda konservatif yaklagim tercih edilebilir, ancak olgular VM
lezyonlarinin malin olmadig1 ve progrese olma ihtimallerinin diisiik oldugu konusunda
mutlaka bilgilendirilmeli ve belli araliklarla takip edilmelidirler. Semptomlar: tetikleyen
aktivitelerden kacinma, uyku esnasinda lezyon bdlgesinin elevasyonu, oral
kontraseptiflerin kesilmesi, ekstremite yerlesimli VM lezyonlarinda kompresyon
giyisileri veya elastik ¢oraplarin kullanilmasi, olas1 flebotromboza karsi proflaktik
diislik doz aspirin kullanimi konservatif yaklasim yontemlerindendir (15,16,42,53). Bazi

yazarlar hamilelik, uzun sureli yatak istirahati ve cerrahi gibi derin ven trombozu ve
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pulmoner tromboemboli igin yiiksek risk durumlari siiresince biyuk boyutlu lezyonlara
sahip hastalarda disiik molekiiler agirlikli heparin ile proflaktik tedaviyi Onermektedir
(94,95).

VM lezyonlarinda tedavi endikasyonuna karar vermenin yani sira tedavide
perkutan skleroterapi, cerrahi ya da her ikisinin birlikte uygulanmasina karar vermede
malformasyonun boyutu, lokalizasyonu, derinligi, vendz drenaj tipi, diger anatomik
yapilara komsulugu ve hastanin semptomlarinin diizeyi géz 6niinde bulundurulmalidir
(59). Agri, fonksiyonel bozukluk ya da estetik sorunlara neden olan lezyonlarda
genellikle tedavi endikasyonu vardir (50).

Eskiden VM’ler igin standart tedavi olarak kabul edilen cerrahi eksizyon,
giinlimiizde rutinde ilk tercih edilen tedavi sekli degildir, primer olarak lokalize ve iyi
smrli, kiiciik boyuttaki VM lezyonlarinin tedavisinde uygulanabilir. Yaygin tutulum
gosteren lezyonlarda genis ve agresif cerrahi eksizyon kanama, noéropati ve kozmetik
defektlere yol acar, muhtemelen lezyonun tam rezeksiyondaki gicliiklere bagli olarak
cerrahi eksizyon sonrasi rekiirrens siktir. Cerrahi, giiniimiizde VM lezyonlarinda
genellikle skleroterapi sonrasi tedaviyi tamamlamak i¢in (flebolitlerin ¢gikarilmasi gibi)
veya estetik gerekgelerle yapilmaktadir (50,53).

Perkutan skleroterapi, VM lezyonlarinin tedavisinde literatiire giderek daha ¢ok
dahil olmakta ve giinlimiizde hem cerrahinin vazgecilmez bir pargast hem de VM
lezyonlarmin ¢ogu icin tek basina tercih edilen bir tedavi ydntemi olarak
tanimlanmaktadir (15,21,48,50). Herhangi bir vaskiiler boslukta oldugu gibi bir VM
lezyonunda da vaskiiler gelisim ve fonksiyonun siirdiiriilmesinde, rekanalizasyon
islemleri yoluyla limen acikligmmin korunmasinda yerel kontrol merkezi endotelyal
hlcredir. Endotelyal hiicre diizeyinde kontrol edilen vaskiiler genisleme, bu hastalarin
semptomlarindan sorumlu en 6nemli faktordiir. Bu nedenle endotelyal hiicre diizeyine
yonelik endotelsidal yaklagim ile hastalik siirecini geciktirmek, azaltmak ya da ortadan
kaldirmak istenmektedir. Skleroterapi tekniginde, belirlenen anormal vaskiiler bosluga
selektif intraliiminal enjeksiyonu gerceklestirilen endotelsidal ya da sklerozan ajan,
endotelyal hiicre ile dogrudan temasa gegerek lokal endotelyal hasari indiikler
(46,78,79). Secilen ajan tipi digsinda, skleroterapinin endotelyal yuzey lzerinde tedavi
edici etkinligi iki Oonemli degiskene bagimhidwr. Bu iki degisken invivo sklerozan

konsantrasyonu ve sklerozan ajanin endotelyal tabaka ile temas siiresinin uzunlugudur.
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Invivo konsantrasyon ve temas siiresi, lezyondaki akim hiz1 ile ters orantilidir (15,16).
Bu nedenle skleroterapi diisiik akimli malformasyonlarda tercih edilen endovaskiiler
tedavi yontemi iken yliksek akimli malformasyonlarda tercih edilen endovaskiiler tedavi
yontemi ise embolizasyondur.

Literatirde VM lezyonlarmin tedavisinde etanol, polidokanol, bleomisin,
etanolamin oleat, sodyum tetradesil silfat, zein alkolik solisyonu gibi birgok sklerozan
ajan kullanilmis ve kullanilmaya devam etmektedir (15).

Nispeten ucuz olmasi, kolay kullanim1 ve ulagilabilirligi, uzun raf dmriine sahip
olmas1 nedeniyle etanol (%95-98) en sik kullanilan sklerozan ajandir. Etanol damar
duvarma dogrudan temas yoluyla etki ederek endotelyal hiicrede dehidratasyon ve
sitoplazmanin presipitasyonuna (¢okme) neden olur, bunu tek katli endotelyal tabakanin
soyulmas takip eder, eritrositlerin pargalanip, kan proteinlerinin ¢okmesi ile olusan
trombis ve sonrasinda intimada meydana gelen fibrozis ile malformasyonun kii¢tilmesi
saglanir (15,102). Endotelyal hiicrenin, trombiisiin ortadan kaldirilmasinda ve
anjiogenezisteki rolii g6z oniine alindiginda, etanol skleroterapisi sonrasinda goriilen
okliizyonun nispeten siirekliliginden endotelyal tabakanin hasarlanmasi ve sonrasinda
olusan degisikliklerin sorumlu oldugu diistiniilmektedir (15). Etanol diisiik rekiirrens
orani ile en etkili sklerozan ajan olarak kabul edilmekle birlikte diisiik teropatik indeksi
ile olduk¢a toksiktir ve dikkatli kullanilmas1 gerekir. Etanol ile ilgili en sik goriilen
komplikasyon lezyona komsu ciltte gelisen nekrozdur, buna skleroterapi islemi
sirasinda ylizeyel vendz kanallar veya kapillerlere etanol refliisiiniin neden oldugu
diistiniilmektedir (101). Deri nekrozuna ek olarak gegici sinir hasar1 ve hemoglobiniiri
gorulebilir (15,103). Bronkospzam, hipertermi, pulmoner emboli, kardiyopulmoner
kollaps ve olim etanol skleroterapisinin literatiirde rapor edilen diger nadir
komplikasyonlaridir (104-107). Chapot ve arkadaglar1 2002 yilinda bildirdikleri
yaymlarmda etanoliin kardiyak toksitesinin, kan alkol konsantrasyonundan ziyade
turnike agildiktan sonra bol miktarda etanoliin akut vendz kontaminasyonuna bagli
oldugunu ileri siirmiislerdir (107). Lokal ya da sistemik komplikasyonlarin insidansini
azaltmak icin her bir skleroterapi seansinda uygulanan etanol dozunun 1ml/kg’1
gecmemesi, sklerozan ajanin sistemik dolagima hizla gegisini dnlemek igin turnike veya
kompresyon uygulamis ise bunlarin kademeli olarak gevsetilmesi, islem esnasinda ve

sonrasinda hastalarin yakin takibi onerilmektedir (78). Bu komplikasyon profiline ek
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olarak etanol tedavisi daima oldukg¢a agrilidir ve genellikle islem genel anestezi ya da
sedasyon esliginde uygulanir (15). Islem sonrasi lezyonda olusan lokal inflamatuar etki
ile sislik ve agr1 artacagindan hastalara analjezik ve antiinflamatuar ajanlar verilmesini
Ooneren yaymlar olmakla birlikte bazi yayinlarda inflamasyon tedavinin etki
mekanizmalarindan oldugu icin agr1 kontroliinde antiiflamatuar etkisi olmayan
analjeziklerin kullanimi Onerilmektedir (14). Literatiirde VM lezyonlar1 igin etanol
skleroterapisinden sonra, semptomlarda iyilesme ya da lezyon boyutunda azalma olarak
tanimlanan %64-96 arasinda degisen cevap oranlari bildirimistir (100,108).

1966 yilinda Umezawa tarafindan sitotoksik antitiméral bir ajan olarak
gelistirilen bleomisin endotel hicrelerinde spesifik olmayan inflamatuar reaksiyon ile
sklerozan etki gostermektedir. 1977 yilinda Yura ve arkadaslari tarafindan makrokistik
LM lezyonlarinin tedavisinde ilk kez sklerozan olarak kullanilmigtir (69). Vaskuler
malformasyon vakalarinda kullanimi1 LM lezyonlar1 i¢in daha yaygindir fakat literatiirde
bu ajanin VM’ler i¢in kullanimiyla ilgili raporlar da vardw. VM lezyonlarinin
tedavisinde bleomisin skleroterapisinin hem tedavi etkinligini hem de olduk¢a dusiik
komplikasyon oranlarint destekleyen ¢ok sayida ¢alisma literatiirde yaymlanmistir
(17,18,66). Skleroterapi sonrasinda, etanol igeren ajanlarin tersine, minimal sislik
olusturmasindan dolay1 bleomisin, periorbital ve hava yoluna yakm (dil ve parafaringeal
bosluklar gibi) hassas bolgelerin tedavisinde 6zellikle tercih edilmektedir (17). 1 mg/ml
konsantrasyonda seyreltilir ve direkt ponksiyon yoluyla lezyona uygulanir. Sung ve
arkadaglar1 her bir skleroterapi seansinda uygulanan bleomisin dozunun 1 mg/kg’
gecmemesini, hastaya tim seanslarda toplamda uygulanacak dozun 5 mg/kg ile
smirlandirilmasint  ve skleroterapi seanslar1 arasmmda en az 2 hafta aralik
bulundurulmasini énermektedir (109). Skleroterapi amagl bleomisin kullanimina bagh
bildirilen en yaygin komplikasyonlar seliilit, iilserasyon, sa¢ kaybi ve grip benzeri

semptomlardir (14).
2.4.5.4. Lenfatik malformasyon (LM)
Konjenital VA’larin bir alt grubu olan LM’ler lenfatik sistemin gelisimsel

anomalileridir. Lenfatik ve venoz sistemlerin birlesim yerlerinde, endotel ile doseli, tekli

ya da ¢oklu i¢i s1vi dolu kist ve kanallardan olusan lezyonlardir (110).
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Genellikle kistik higroma ve lenfanjiyoma olarak adlandirilmalarma ragmen
giiniimiizde bu lezyonlar1 tanmimlamak i¢in lenfatik malformasyon terimi tercih
edilmektedir. Hucresel proliferasyon gostermeyen bu lezyonlar icin “-oma’ son eki
iceren isimlendirmelerden kaginilmalidir (3). VM’lerden sonra en sik goriilen ikinci
vaskiiler malformasyon tipidir (111). Kistik higroma ozellikle servikal yerlesimli
makrokistik LM’ler i¢in literatliirde yaygin olarak kullanilmaktadir. Ayirict tanida
lipom, hemanjiyom, brankial, tiroglossal, dermoid ve timik Kistler, laringosel, tiroid
kitleleri, birincil neoplastik hastaliklar (néroblastom, rabdomyosarkom, lenfoma, vb.),
retrofaringeal apse ve enfeksiyona ikincil lenfadenopatiler yer almaktadir (112).

Canli dogumlarda 1/10.000 oraninda goriiliir. Vakalarin %75°i bas-boyunda
bulunur. Daha az oranlarda aksilla, mediasten ekstremiteler ve retroperiton olmak (izere
vicutta lenf damarlarmin bulundugu hemen her yerde yerlesebilirler. Yaklasik %60°1
dogumda, %90’1 ise 2 yasin altinda tani1 almakla birlikte herhangi bir yasta da
goOrulebilir (112,113). Diger vaskiiler malformasyonlarda oldugu gibi c¢ocugun
biiylimesi ile orantili bliylime gosterir. Bagvuru semptomlar1 lezyonun yerlesim yerine
ve boyutuna gore degisebilir. Gorlilen veya ele gelen sislik en sik bagvuru nedenidir.
Agr, kitlenin enfeksiyonu, kitle icine kanama nedeniyle ani boyut artig1 ve basi etkisi
ile cevre organlarda islevsel sorunlar olusmasi da basvuru nedenleri arasindadir
(68,114). Boyundaki lezyonlar olusturduklari kitle etkisi ile trakea gibi 6nemli yapilara
basi yapabilirler (68).

Hemodinamik ac¢idan yavas akimli olarak kabul edilen bu lezyonlar farkli
goriiniimlere sahiptir. Baskin olan kistik komponentin boyutuna bagh olarak
makrokistik, mikrokistik ve miks lezyonlar olarak smiflandirilirlar. 2 cm®ten daha
biiyiik kistik bosluklara sahip lezyonlar makrokistik LM, 2 cm®’ten daha kiigik kistik
bosluklara sahip lezyonlar ise mikrokistik LM olarak adlandirilir, miks lezyonlar
makrokistik ve mikrokistik yapilart beraber bulundurur (71). Bu smiflama sistemi
cerrahi eksizyon veya skleroterapi arasinda tedavi se¢iminde 6nem arz eder. Literatiirde
makrokistik LM’lerin skleroterapiden fayda gérme oranlarinin diger iki tipe gore daha
yiksek oldugu bildirilmistir (68,113,115). LM’ler siklikla diger wvaskiiler
malformasyonlar ile birlikte de bulunabilir, lenfoven6z malformasyonlar buna 6rnektir.

Makrokistik LM’ler normal hiicresel proliferasyon hizina sahip endotel ile

doseli, lenfatik sivi ile dolu kistlerden olusur (10). Mikrokistik LM’lerde ise Kistler
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goruntulenemeyecek kadar kicuktur ve solid lezyonlar seklinde kargimiza g¢ikar (33).
Fizik muayene olgularin 6nemli bir boliimiinde tani koydurabilmektedir. En tanisal
ipucu mikrokistik LM’lerde eslik eden kutantz anjiokeratom, makrokistik LM’lerde ise
kistik lezyonlarin varligidir (30). Kuskulu durumlarda US, DUS ve MRG tani1 koymak,
lezyonun yaygmligini, tipini ve ¢evre dokularla iliskisini belirlemek i¢in kullanilan en
faydali goriintiileme yontemleridir (68).

Son yillarda US kullanimmin artmasi ile LM’lerde prenatal tan1 orani artmustir.
Prenatal US’de gebeligin ilk ii¢ ayinda saptanan lezyonlar cogunlukla 20. hafta
civarinda tamamen gerileyip kaybolurlar. Lezyon ikinci l¢ ayda tespit edildiyse siklikla
hidrops ya da oligohidramniyoz eslik eder ve kromozom anomalileri ile birliktelik riski
cok yuksektir. Gebeligin son ii¢ aymnda lezyon saptandiysa dogumda da sebat eder
ancak genellikle bu bebeklerde bagka problem yoktur (110, 116).

Gri skala US’de makrokistik LM’ler anekoik sivi icerikli, genellikle multilokiile
kistler seklinde goriintiilenir. Doppler US’de lezyonda akim yoklugu LM’lerin diger
VA’lardan ayriminda yardimcidir. Bununla birlikte bazi lezyonlarin septa veya
duvarlarindaki vaskiiler yapilarin doppler ile goriintiilenebilecegi unutulmamalidir. Piir
mikrokistik LM’ler belirsiz sinirli ¢ok sayidaki duvar ara yizu nedeniyle US’de
hiperekoik gordldr (30).

Makrokistik LM’ler, MRG’de multiseptali kistler seklinde goriiliirler, kistler
tipik olarak T1A goriintiilerde hipointens, T2A goriintillerde ve yag baskili T2A
imajlarda ise hiperintenstir. Kist icine kanamaya ya da yiiksek proteindz igerige bagh
T1A goriintiilerde hiperintensite ve sivi-sivi seviyeleri goriilebilir. Kistler karakteristik
olarak kontrastlanmamasina ragmen bazen kistin vaskiilarize olan septa ve duvarlarinda
kontrast ~madde  tutulumu izlenebilir.  Ayrica  kontrastlanma  kombine
malformasyonlardaki vendz komponente de ait olabilir. Mikrokistik formunda Kistler
belirgin olarak goriintiilenemez ve gadolinyum enjeksiyonu sonrast septal
kontrastlanmalar nedeniyle lezyon hafif hiperintens izlenebilir (99). Bununla birlikte
LM’lerin ¢ogu kontrastlanmaz ve bu diger VA’lardan ayriminda en belirleyici 6zelliktir

(27). Fetal MRG incelemeleri ile de LM’ler prenatal donemde tani alabilmektedir.
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Sekil 10. 28 haftalik fetusa ait fetal MRG’de boyun sol kesiminden baslayip omuza ve
gogiis on duvarina uzanan diizgiin sinirh, septali, multilokiile T1A sagital kesitte (A)

hipo, T2A sagittal kesitte (B) hiperintens makrokistik lenfatik malformasyon géruliyor.

Sekil 11. Yaklasik 1 ay once boyun sag tarafta yerlesmis LM lezyonuna yonelik
gecirilmis cerrahi Oykiisii bulunan 2 yasindaki erkek olgunun yapilan MRG tetkikinde,
orofarinks dizeyinden gegen aksiyal T1A kesitte hipointens (A), T2A kesitte belirgin
hiperintens (B) olarak izlenen, yag baskili kontrasth T1A akiyal (C) ve koronal
kesitlerde (D) kapsuler kontrastlanma gosteren, multikistik septali rezidii-niks LM ile
uyumlu lezyonu goériliyor. Lezyonun posterolataraldeki komponentine ait DUS’de

anekoik goriiniimdeki kistik lezyonda spektral doppler bakida akim izlenmiyor (E).
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LM’ler benin lezyonlar olmalarina karsimn infiltratif yapilari, belirsiz sinirlar1 ve
onemli yasamsal organlar1 sarmalar1 nedeni ile tedavi edilmeleri gerekir. Kendiliginden
gerileme enderdir (112). Bu nedenle uzun yillar boyunca cerrahi eksizyon
uygulanmstir. Ancak cerrahi sonras1 % 12-33 arasinda degisen oranlarda sik ve ciddi
sorunlar goriilmiistiir. Uzun siireli lenfatik drenaj, fasiyal ve frenik sinir zedelenmesi,
enfeksiyon, ses kisikligy, siirekli agr1 ve lezyonun 6nemli organlarla olan yakn iliskisi
nedeniyle tam olarak ¢ikartilamamasi ve buna bagli olarak yinelemesi (% 15-53) en sik
goriilen cerrahi sorunlardir (112,113).

Tedavide Onceleri cerrahi eksizyon tercih edilmekte iken, cerrahi
komplikasyonlarin siklig1, ¢cevre dokulara infiltrasyon nedeni ile tamam ¢ikarilamayan
olgularm varligi, yineleyen olgularin goriilmesi ve kotii kozmetik sonuglar nedeniyle
basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi, lazer tedavisi ve sklerozan madde enjeksiyonu gibi
farkli tedavi yontemleri kullanilmaya baslanmistir. Basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi
ve lazer tedavisi yetersiz tedavi bagarist ve yan etkileri nedeniyle zaman iginde terk
edilmistir (115). Kaynamis su, iiretan, iyot tentiirii, kinin, tetrasiklin, steroid, %50
dekstroz, alkol ve sodyum morrhuate gibi maddeler sklerozan ajan olarak denenmis
ancak dlisik basar1 oranlar1 ve Onemli yan etkileri nedeniyle giliniimiizde
kullanilmamaktadirlar (112,115). Pingyangmycin, ethiblok, adeziv doku fibrini ve
triamsinolon da bazi merkezlerce kullanilmistir (117), ancak bleomisin ve OK-432 son
yillarda LM’lerin skleroterapisinde en ¢ok tercih edilen ajanlardir (67-69,109,113-115,
118,119).

OK-432 (Picibanil) Streptecoccus Pyogenes’in Su susu (Grup A, Tip3) ve
Penisilin G’den elde edilen liyofize preparatlardir. ik kez 1966 yilinda immun tedavi
ajan1 olarak kullanilan OK-432, LM’lerin tedavisinde ilk kez Ogita ve arkadaslari
tarafindan 1987 yilinda kullanilmistir (118). Etki mekanizmasi tam bilinmemekle
birlikte baz1 sitokinlerin salinmasini saglayarak kist duvarinin gecirgenligini bozmakta
ve duvar endotelini hasarlandirarak sklerozan etki gostermektedir (114). Ates,
enjeksiyon yerinde hiperemi, sislik ve agr1 sik, apse, hava yolu tikaniklig1 ve gegici
fasiyal sinir felci ise ender yan etkileridir (68,113,119). Diger sklerozan maddelerin
aksine OK-432’nin avantaji lezyon g¢evresinde fibrozis olusturmamasi ve bu nedenle

daha sonra gerekebilecek cerrahi girisimi giiglestirmemesidir (113,114).
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Bleomisin DNA sentezini inhibe eden, Streptomyces verticullus tarafindan
tretilen antitiimoral bir antibiyotiktir. Ilk olarak 1966’da Umezawa ve arkadaslari
tarafindan antitiimoral ajan olarak kullanilmistir. Lenfatik malformasyonlarin
tedavisinde ise ilk kez Yura ve arkadaslar1 tarafindan 1977 yilinda kullanilmistir (69).
Bleomisinin de etki mekanizmasi bilinmemekle birlikte LM’nin endotel hicreleri
iizerinde irritan etki ile inflamatuvar tepki gelistirdigi ve sonrasinda olusan fibrozis ile
kistin kayboldugu bilinmektedir (68). Yan etkileri hemen hemen OK-432 gibidir ancak
sistemik bleomisin tedavisi alan kanserli vakalarda gorilen major komplikasyon olan
pulmoner fibrozis gelisme potansiyeli gbz Oniine alindiginda bleomisin kullanimi
tedirginlik yaratmaktadir. Bu yan etki doza bagimlidir ve uygulanan toplam doz 450
mg’den az oldugunda oldukga guivenlidir (68).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Hasta Se¢imi

Ondokuz Mayis Universitesi (OMU) Tip Fakiiltesi Saghk Uygulama ve
Aragtirma Hastanesi’nin goriintiileme veri tabani ile Vaskiiler ve Girisimsel Radyoloji
Unitesi’nin arsivinden faydalanilarak, Haziran 2005-Haziran 2011 tarihleri arasinda
hastanemiz Vaskiiler ve Girisimsel Radyoloji linitesinde perkutan skleroterapi ile tedavi
edilen periferik yerlesimli diisiik akim hizli vaskiiler malformasyonu olan hastalar

retrospektif olarak incelendi.

Calismaya dahil edilme kriterleri:

1- Tedavi oncesi ISSVA siniflamasina uygun olarak periferik yerlesimli diisiik
akim hizli vaskuler malformasyon ile uyumlu klinik ve radyolojik gérintileme
bulgularinin varligi

2- Arsivde hasta ve hekimin tedavi sonucu ile ilgili degerlendirmesinin dokiimante
edilmis olmasi. Arsivden temin edilemeyen bilgiler i¢in hastalara ulagilarak
eksik verilerin tamamlanabilmesi

3- Lezyonun tedavi 6ncesi ve sonrasinda radyolojik goriintiilemesinin bulunmasi

4- Hastanin en az 6 ay takip edilmis olmast

Belirtilen kriterleri karsilamayan hastalar ¢alisma dis1 brrakildi. Bu kriterleri
kargilayan yaslar1 0 ile 50 arasinda degisen (ortalama 19 yas) 15’1 kadin, 10°u erkek
toplam 25 hasta caligmaya dahil edildi.

3.2. Veri Toplama

Hastalar ile ilgili asagidaki bilgiler topland:
1- Hasta yas, cinsiyet gibi demografik bilgileri
2- Perkutan skleroterapi endikasyonlari, hasta semptomlari
3- Lezyonlarin tipi, konum ve sayis1

4- Tedavi seanslarinin sayisi
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5- Her bir seansta kullanilan sklerozan ajan tipi ve dozu
6- Komplikasyonlar
7- Lezyonun islem dncesi radyolojik ve fotografik goriintiileri

8- Lezyonun en son takip radyolojik ve fotografik goriintiileri

3.3. Perkutan Skleroterapi Protokoli

Vaskiler malformasyon lezyonlarmim perkutan tedavi endikasyonlari sislik, agri,
kozmetik gerekgeler ve fonksiyon bozuklugu olarak belirlendi. Olgularin tamaminda bu
dort sikayetten en az bir tanesi mevcuttu. Olgularm tamamina skleroterapi islemi
oncesinde fizik muayene, radyolojik goriintileme yapildi ve goriilebilir lezyonlar
olanlar fotografik olarak gorunttlendi.

Erigkin olgularin kendisine ve yakinlarina, pediatrik olgularin ise ebeveynlerine
islem Oncesinde perkutan tedavi ile ilgili riskler ve olasi komplikasyonlar ag¢iklandi.
Hasta onam formlar1 alind1.

US, DUS ve MRG gibi radyolojik incelemeler ile klinik 6yki ve fizik muayene
ozellikleri bakimindan diigiikk akimli vaskiiler malformasyon olma 6zelligi tasiyan
lezyonlara etanol veya bleomisin ile perkutan skleroterapi uygulandi. Sklerozan ajan
secimine lezyonlarin yerlesimine, tipine, perkutan flebografide drenaj veninin
durumuna, akim karakteristiklerine ve tedaviyi uygulayan radyologun deneyimine gore
islem Oncesi sklerozan ajanlarin etkinligi ve yan etkileri agisindan bilgilendirilen hasta
veya pediatrik olgularda hasta yakinlarmin tercihi de géz oniine alinarak karar verildi.
Lezyonun turnike uygulanabilecek yerlesimde olmamasi, LM ile uyumlu olmasi,
perkutan flebografide drenajinin fazla ve hizli olmasi durumlarinda sklerozan ajan
olarak oOncelikle bleomisin kullanimi tercih edildi. Lezyon yerlesimi turnike
uygulamasina izin verecek lokalizasyonda olan, LM ile uyumlu olmayan, VM ile
uyumlu lezyona sahip, perkutan venografide drenaji zayif olan vakalarda ise sklerozan
ajan olarak dncelikle etanol tercih edildi.

Perkutan tedavi sonrasinda olgular 1. ve 3. ay kontrollerine ¢agrilarak klinik ve
radyolojik olarak degerlendirildi. Olgular sikayetlerinin gerilemesi veya yeni klinik
belirtilerin gelisimi ve potansiyel komplikasyonlar agisindan sorgulandi. Tekrar

skleroterapi ya da klinik takip onerileri bu degerlendirmelere gore yapilda.
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Tedavinin amact semptomlar1 hafifletmek ve olabildigince lezyon boyutlarini
kiigiiltmekti. Skleroterapi seanslar1 hasta semptomlari tolere edebilir hale gelinceye ya

da hekim tedavi i¢in uygun bosluk tespit edemeyene kadar tekrarland1.

3.3.1. Perkutan Skleroterapi Teknigi

Tim hastalara perkutan skleroterapi islemi, dijital anjiyografi ve real time US
cihazi bulunan OMU Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dalma bagli Vaskiiler ve
Girisimsel Radyoloji Unitesi’ne ait anjiyografi odasinda yapildi. Lezyona ulasmak igin
yiizeyel yerlesimli olanlarda 21-23 Gauge kelebek igneler, daha derin ve intramuskiiler
yerlesimli olan ve kelebek igne boyunun yetismedigi lezyonlarda ise kisa ve diisiik
hacimli konnektore ilave edilmis 21 gauge enjektor ignesinden olusan diizenek
kullanildi.

Pediatrik hastalarm tiimii ve etanol enjeksiyonu planlanan yetigkin hastalar iglem
oncesi hastanemizin Anestezi Anabilim Dali ekibi tarafindan sedatize edildi.
Orofaringeal yerlesimli ¢ok sayida VM lezyonu bulunan Maffucci sendrom (MS)’lu bir
olgumuzda ise lezyonlar hava yolunu tikadig1 icin skleroterapi islemi genel anestezi
altinda gerceklestirildi. Tiim olgular vital fonksiyonlar1 agisindan iglem siiresince takip
edildi.

Anjiyografi masasma alinan hasta, lezyona en kolay ulasimi saglayacak
pozisyon verildikten sonra lezyonla iligkili tiim girisim noktalar1 acikta kalacak sekilde
steril ortiildii. Islem uygulanacak bdlgenin povidon iyot soliisyonu (batikon) ile uygun
sterilizasyonunu takiben palpe edilebilir yiizeyel yerlesimli lezyonlarda palpasyon ile
daha derin yerlesimli lezyonlarda ise ultrasonografik goriintiileme rehberliginde igne
lezyon igine yerlestirildi. Igne pozisyonlar1 ve lezyon tipi VM’lerde kan, LM’lerde ise
lenfatik sivinin aspirasyonu ile dogrulandi; sonrasinda floroskopi esliginde, seyreltilmis
suda ¢Ozunlr kontrast madde enjeksiyonu ile lezyonlarin flebografi goriintiileri elde
olundu. DPF ile lezyonlarin dagilimi, hacimi ve drenaj venlerinin olup olmadig:
degerlendirildi. Skleroterapi islemlerinde verilecek sklerozan madde miktar1 DPF’de
enjekte edilen kontrast madde hacimi dikkate alinarak belirlendi; sonrasinda belirlenen
lezyon hacimine uygun miktarda sklerozan madde yavas ve kontrollii olarak floroskopik

gOzlem ile enjekte edildi. Gerekli goriildiigii hallerde lezyonlara farkli bolgelerden
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ponksiyon yapildi. Drenaj veni izlenen lezyonlarda sklerozan maddenin bosaltici
venden sistemik dolasima kagisini onlemek ve sklerozan maddenin malformasyon
endoteli ile temas slresini mimkin oldugunca wuzatmak amaciyla turnike
uygulanabilecek yerlesimdeki lezyonlarin proksimaline turnike uygulanarak vendz
drenaj olabildigince engellenmeye ¢alisild1. Islem sonrasi turnike kademeli ve kontrollii
olarak gevsetildi.

Vakalarin ¢ogunda skleroterapi islemleri ana hatlar1 ile yukarda anlatildigi
sekilde uygulandi. Baz1 olgularda vakalarin 6zelliklerine gore bu protokolde asagida
bahsedildigi gibi degisiklikler yapildi. MS’li olgumuzda ilk skleroterapi seansinda
DPF’de izlenen derin ve turnike uygulanamayacak yerlesime sahip drenaj veni,
kullanilan sklerozan ajanin (etanol) sistemik dolasima kagigin1i 6nlemek icin 1/3
oraninda Lipiodol (Guerbet-Fransa) ile sulandirilmis NBCA ile embolize edildi. Ayrica
bu olguda yine etanoliin sistemik dolasima gecisini dnlemek ve tedavi etkinligini
artirmak i¢in pedinkiillii lezyonlara basit ligasyon uygulandi. Yeni dogan ve infantil
donemde tedavi uygulanan boyunda yerlesmis makrokistik LM’li iki olgumuzda iyonize
radyasyon igerdiginden dolay: floroskopi kullanilmadi. Bu iki olguda islem igin gerekli
on hazirliklardan sonra US ile degerlendirilen malformasyonda hedef bosluklar
belirlendi ve belirlenen bu bosluklar igerisine US rehberliginde perkutan yoldan igne ile
ulasildi. Ignenin kist icinde sonografik goriiniimii, lenfatik sivinin aspirasyonu ile
dogrulandiktan sonra kistik igerik hacminin yarisi kadar1 bosaltildi. Daha sonra kist
icerisine 1 mg/kg dozu (toplamda 15 mg’1) ge¢meyecek sekilde, bosaltilan kist
iceriginin yaris1 hacminde serum fizyolojik ile sulandirilmis bleomisin ultrasonografik
gbzlem altinda yavag ve kontrollii sekilde enjekte edildi.

Diffiiz yerlesim gosteren biiylik lezyonlarda skleroterapi islemleri birden fazla
sayida seanslar halinde 6 ile 8 haftalik araliklarla gergeklestirildi. Sklerozan ajan olarak
etanol kullanilan olgularda islemler sonrasinda 3-5 giin boyunca steroid tedavisi

uygulandi.

3.3.2. Skleroterapi Islemlerinde Kullanilan Ajanlar

Perkutan skleroterapi islemlerinde sklerozan madde olarak %96’lik derisime

sahip etanol veya bleomisin kullanildi. Etanol dozu her skleroterapi seansinda 1ml/kg’1
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gegmeyecek sekilde ayarlandi. Bleomisin dozu ise liyofilize toz halindeki bleomisin
preperati 1 mg/ml olacak seckilde serum fizyolojik ile seyreltildikten sonra her
skleroterapi seansinda 1 mg/kg’t ve her seans i¢gin toplamda 15 mg’1 ge¢meyecek
sekilde uygulandi.

Sklerozan ajan se¢imine lezyonlarmin yerlesimine, tipine, perkutan flebografide
drenaj veninin durumuna, akim karakteristiklerine ve tedaviyi uygulayan radyologun
deneyimine gore islem Oncesi sklerozan ajanlarin etkinligi ve yan etkileri agisindan
bilgilendirilen hasta veya pediatrik olgularda hasta yakinlarmnin tercihi de goz Oniine
alinarak karar verildi.

LM ile uyumlu lezyonlarin hepsinde bleomisin kullanildi. VM lezyonlarinda ise
turnike uygulanamayacak yerlesimde olanlarda, perkutan flebografide lezyon drenajinin
fazla ve hizli olmasi durumunda sklerozan ajan olarak Oncelikle bleomisin kullanimi
tercih edildi. Lezyon yerlesimi turnike uygulamasina izin verecek lokalizasyonda olan,
perkutan venografide dernaji yavas ve zayif olarak izlenen VM vakalarinda ise etanol
kullanild1. Etanol ile yapilan skleroterapi islemleri sonrasinda olgulara gelisebilecek

yumusak doku 6demini 6nleyebilmek amaciyla kortikosteroid verildi.

3.4. Semptomatik Degerlendirme Metodu

Semptomlardaki (sislik, agri, kozmetik gerekgeler ve fonksiyon bozuklugu)
iyilesme yetigkin olgularda hastalar, ¢ocuk olgularda ise ebeveynleri tarafindan son

skleroterapi seans1 sonrasindaki kontrolde 0-5 arasindaki skala ile degerlendirildi.

0— art1g

1— degisme yok

2— hafif (%25’ten az) dizelme

3— orta diizeyde (%26-50 arasinda) dizelme
4— belirgin (%51-75 arasinda) duzelme

5— mikemmel (%75’ten fazla) dizelme
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3.5. Gorsel Degerlendirme Metodu

Arastirmacilar tarafindan tedavi baslangicina gore tedaviden sonraki lezyon
goriinlimiindeki iyilesme 0-5 arasindaki ayni skala kullanilarak tedavi baslangicinda ve
sonrasinda ¢ekilen fotograflar {izerinden hasta tedavisine katilmayan tarafsiz bir hekim

tarafindan yapildi.
3.5. Radyolojik Degerlendirme Metodu

Tedavi 6ncesi ve tedavi tamamlandiktan sonra elde olunmus anatomik olarak
eslesen radyolojik goriintiiler karsilagtirildi. Lezyonlarin derinligi (6n-arka ¢ap1) ve eni
(ic-dis cap1) aksiyal dizlemde, yiiksekligi (iist-alt capi) ise lezyonun daha iyi
goriintiilendigi sagittal ya da koronal duzlemde 6lguldi. Lezyonlarin elipsoid oldugu

varsayilarak lezyon hacimlerien X derinlik X yukseklik Xg (en x derinlik x

yukseklik x 0,52) formiilii ile hesaplandi. Tedavi Oncesi hacimden, tedavi sonrasi
hacimin ¢ikartilmas: ile lezyondaki hacim azalmasi belirlendi. Lezyon hacimindeki
azalma miktar1 lezyonun tedavi oncesi hacimine boliiniip 100 ile garpilarak lezyon
hacimindeki azalma orami tespit edildi. Lezyon hacimindeki azalma oranlar1 0-5

arasmdaki skala ile sinflandirildi.

0— hacim artis1

1— hacimde degisme yok

2— hafif diizeyde (%25’ten az) hacim azalmas:

3— orta diizeyde (%26-50 arasinda) hacim azalmasi
4— belirgin (%51-75 arasinda) hacim azalmasi

5— mikemmel (%75’ten fazla) hacim azalmas
Caliymamizda lezyon ve uygulanan sklerozan ajan tipine gore olgu dagilimi

smirli sayida oldugundan istatistiksel degerlendirme sadece yiizdelik dilimler halinde

verildi.
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4. BULGULAR

4.1. Olgular ve Vaskiiler Malformasyonlarin Ozellikleri

Calismaya LM veya VM’ye sahip toplam 25 olgu dahil edildi. Olgularin 10’u
(%40) lenfatik, 15’1 (%60) ise vendz malformasyona sahipti. Olgularin ortalama yas1 19
yil (aralik 2 giin- 50 yil) idi. Olgularmn 15’1 (%60) kadin, 10°u (%40) erkek idi.

LM’li olgularda ortalama yas 9 yil (aralik 2 giin-32 yil) olmak iizere olgularin
4’01 (%40) kadmn, 6’s1 (%60) erkek idi. VM’li olgularda ortalama yas 26 yil (aralik 7-50
y1l) olmak {izere olgularin 11°1 (%73) kadin, 4’1 (%27) erkek idi.

Lezyonlar kiigiik ya da biiyiikk ve iyi smirll ya da koti smirhi olarak
smiflandirildi. Kendi doku planlarinda smirli kalan lezyonlar iyi sinwrli olarak
tanimlanirken kotii sinirhi lezyonlar ¢evre dokulara infiltre diizensiz ara ylizeylere
sahipti. Hacimi 30 cm®iin altinda olan lezyonlar kiigiik, 30 cm®iin istiinde olan
lezyonlar ise buyik olarak kabul edildi. VM’lerin 6 tanesi blylk, 9 tanesi ise kiguk
lezyondu. En kiigiik VM hacimi 3 cm®, en biiyiik VM hacmi ise 82 cm® (ortalama: 21,4
cm®) olarak &lctildii. LM’lerin 6 tanesi bilyik, 4 tanesi ise kiiciik lezyon olup en kiigiigii
5 cm®, en biiyiigii ise 130 cm® (ortalama 57,5 cm®) hacime sahipti. VM’lerin 4 tanesi,
LM’lerin ise 2 tanesi kotii sinirh idi.

Toplam 25 olguda lezyonlarin 3°i Ust ekstremitede, 6’s1 alt ekstremitede, 16°s1
ise bas ve boyunda yerlesim gostermekteydi. Lezyonlarin tipine ve yerlesim yerlerine

gore siniflandirilmasi Tablo V’de 6zetlenmistir.

Tablo V. Lezyonlarin tipine ve yerlesim yerlerine gore siniflandirilmasi.

Vaskuler Malformasyon Tipi
LM VM Toplam
Ust Ekstremite 0 3 3
Vaskuler Alt Ekstremite 4 2 6
Malformasyon | Bas — Boyun 6 10 16
Yerlesim Yeri
TOPLAM 10 15 25

VM: Vendz malformasyon, LM: Lenfatik malformasyon
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Olgularin tamami agr1 ve sislik sikayetleri ile bagvurdu. Bu sikayetlere 8 olguda
hasta ve hasta yakinlarini rahatsiz edecek diizeyde kozmetik problemler, LM’li 1 olguda
hava yoluna basi nedeniyle solunum sikintisi eslik ediyordu. VM’li 1 olgu oral kavite
ile orofarinksin farkli boliimlerinde (yanak, dil, dil tabani, yumusak damak, uvula,
tonsiller pililer ve vallekula) yerlesmis, birka¢ milimetreden santimetriye kadar degisen
boyutlarda, bazilar1 pedinkiillli, sayilamayacak kadar ¢ok sayida lezyonlara sahipti. Bu
olgu lezyonlarm hava yolunu kapamasi nedeni ile iki y1l 6nce gelisen ciddi solunum
tehlikesinden dolay1 hava yolunu giiven altina almak i¢in a¢ilmis olan kalic1 trakeostomi
aracilig1 ile nefes almakta ve ozellikle kat1 gidalar ile beslenmede sorun yasamakta idi.
Ayrica her iki el parmaklarinda ¢ok sayida enkondromlar bulunan bu hasta MS tanisina
sahipti.

Yirmibes olgunun 8’1 perkutan skleroterapi oncesinde farkli merkezlerde tedavi
gérmiistii. LM’li 10 hastanin 4’tinde, VM’li 15 hastanin ise 2’sinde gec¢irilmis cerrahi
Oykusl mevcuttu. LM’li bir hastaya sadece bir kez aspirasyon, VM’li bir hastaya ise
toplam 8 kez intralezyonel steroid enjeksiyonu seklinde tedavi bizim disimizda farkh

kliniklerde uygulanmisti.

4.2. Perkutan Tedavi islemleri

Yirmi bes olgunun her birine 1-6 arasinda degisen toplam 48 seansta etanol veya
bleomisin ile perkutan skleroterapi islemi uygulandi (olgu basina ortalama 1,9 seans) .

On LM’li olguda 1-2 arasinda degisen toplamda 15 seans (olgu basma ortalama
1,5 seans) islem gercgeklestirildi. LM’li olgularin tamaminda sklerozan ajan olarak
bleomisin kullanildi. LM’li olgularda her seans igin 4-15 mg (ortalama 8,9 mg) ve
toplamda her olgu i¢in 5-20 mg (ortalama 13,4 mg) arasinda degisen dozlarda bleomisin
enjeksiyonu uygulandi.

Onbes VM’li olguda 1-6 arasinda degisen toplam 33 seans (ortalama 2,2 seans)
islem gergeklestirildi. Yedi VM’li olguda bleomisin ile toplam 12 seans (ortalama 1,7
seans), 8 VM’li olguda ise etanol ile toplam 21 seans (ortalama 2,6 seans) skleroterapi

yapild1.
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Bleomisin ile tedavi uygulanan 7 VM’li olguda her seans i¢in 4-15 mg (ortalama
9,5 mg) ve toplamda her olgu ic¢in 5-30 mg (ortalama 16,4 mg) arasinda degisen
dozlarda bleomisin enjeksiyonu uygulandi.

Etanol ile tedavi edilen 8 VM’li olguda her seans icin 2-35 ml (ortalama 6,5 ml)
ve toplamda her olgu ic¢in 2-72 ml (ortalama 16,4 ml) arasinda degisen dozlarda etanol
enjeksiyonu uygulandi.

Tiim seanslarda skleroterapi islemleri basar1 ile gergeklestirildi ve hedef dis1

yanlis skleroterapi ile karsilasiimadi.

4.3. Perkutan Tedavi Sonrasinda Klinik Degerlendirme

Perkutan tedavi sonrasinda olgular 1. ve 3. ay kontrollerine ¢agirilarak klinik ve
radyolojik olarak degerlendirildi. Olgular sikayetlerinin gerilemesi veya yeni klinik
belirtilerin gelisimi ve potansiyel komplikasyonlar agisindan sorgulandi. Tlm olgularin
lezyonlarinda belirgin kiigiilme ve agri, sislik gibi sikayetlerinde belirgin gerileme tespit
edildi.

Skleroterapi ile tedavi edilen hastalarin tiiminde, etanol kullanilan hastalarda
bleomisin kullanilanlara gore daha siddetli olmak {izere enjeksiyondan hemen sonra 3-5
giin i¢inde kendiliginden gerileyen sislik gelisti. Sislige 6zellikle etanol kullanilan
hastalarda kisa siireli analjezik kullanimi1 gerektiren agr1 da eslik etti. Sislik ve agri
skleroterapi ile lezyonda olusturulmak istenen lokal inflamatuar etki ve lezyon
trombozunun sonucu olup tedavi mekanizmalarinin bir parcast oldugu i¢in yan etki ya
da komplikasyon olarak kabul edilmedi.

VM ile uyumlu lezyonlarina etanol ile skleroterapi uygulanan bir olgumuzun
yumusak damaginda kiiciik bir {ilserasyon gelisti ve bu {lilserasyon bir hafta i¢inde
kendiliginden geriledi. Dilinde VM lezyonu nedeni ile etanol skleroterapisi uygulanan
bir olgumuzda ise lezyon bolgesinde bir hafta i¢inde kendiliginden gerileyen lokal
parestezi gelisti. Bleomisin skleroterapisi uyguladigimiz LM’li hastalarin 1 tanesinde
antipiretik ajanlar ile kontrol altina alinan ates, sol gluteal bolgesinde subkutan dokuda
serpenjindz tarzda lezyonlar1 bulunan 1 hastamizda ise lezyonu Orten deride renk
degisikligi disinda komplikasyon ya da yan etki gézlenmedi. Bleomisin skleroterapisi

uyguladigimiz submandibular bélgede VM lezyonu bulunan 1 olgumuzda ise ilk tedavi
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seansindan birkac saat sonra baglayan ve 3 giin sistemik steroid tedavisi ile gerileyen,
solunum sikintisinm eslik etmedigi anjiyoddem gelisti. 1lk kontroliinde tedavi sonrasi
semptomlarinda diizelme olan hastanin kontrol MRG’sinde rezidi lezyonu mevcuttu.
Mevcut lezyonu ve ikinci skleroterapi seansinda gelisebilecek olast alerjik
komplikasyonlar hakkinda detayli bilgilendirilen hastanin onayi ile ikinci skleroterapi
seanst planlandi. Skleroterapi Oncesinde oral steroid ve antihistaminik ajanlar ile
premedikasyon yapildi. Ilk skleroterapi seansinda kontrast madde enjeksiyonu
sonrasinda DPF ile lezyonunun hemodinamik durumu ve bosaltici venleri
degerlendirilmis olan hastaya ikinci seansta kontrast maddenin potansiyel allerjen etkisi
g6z onunde bulundurularak kontrast madde enjeksiyonu yapilmaksizin, US
rehberliginde ilk skleroterapi seansinda uygulanan ile esit dozda bleomisin enjeksiyonu
kontrollii olarak yapildi. ikinci skleroterapi seansindan sonra higbir alerjik reaksiyon
bulgusu gelismeyen hastada ilk skleroterapi sonrasi olusan alerjik reaksiyonun éncelikle
DPF’de kullanilan iyotlu kontrast maddeye bagli gelistigi diisiiniildii. Bununla birlikte
hastalarimizin higbirinde sklerozan ajana veya skleroterapi islemine bagl olarak kalic1

sekel degisiklik veya cerrahi miidahale gerektirecek komplikasyon gézlenmedi.

4.4. Semptomatik Degerlendirme Sonuclar:

Hastalara gore semptomlardaki (sislik, agri, kozmetik gerekceler ve fonksiyon
bozuklugu) iyilesme diizeyleri ¢alismaya dahil edilen tiim diisiik akimli vaskdiler
malformasyonlar dikkate alindiginda; 16 olguda milkemmel (%64), 8 olguda belirgin
(%32), 1 olguda ise orta (%4) olarak belirlendi. Semptomlarinda iyilesme olmayan, artig
gosteren veya %25’ den az iyilesme gosteren hicbir lezyon yoktu.

Bu oranlar LM’ler dikkate alindiginda: 8 olguda mikemmel (%80), 2 olguda
belirgin (%20), VM’ler dikkate alindiginda: 8 olguda ise miikemmel (%53), 6 olguda
belirgin (%40), 1 olguda orta (%7) olarak belirlendi.

Bleomisin ile tedavi edilen 7 VM olgusunda bu oranlar 3 olguda mikemmel
(%43), 3 olguda belirgin (%43), 1 olguda orta (%14) seklinde dagilim gosterirken
etanol ile tedavi edilen 8 VM olgusunda ise 5 olguda mukemmel (%62,5), 3 olguda
belirgin (%37,5) olarak belirlendi.
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4.5. Gorsel Degerlendirme Sonuclar

Arastirmacilar tarafindan tedavi baslangicinda ve sonrasinda ¢ekilen fotograflar
tizerinden yapilan degerlendirmede lezyon goriiniimiindeki iyilesme dizeyleri,
calismaya dahil edilen tiim vaskiiler malformasyonlar dikkate alindiginda; 17 olguda
mukemmel (%68), 8 olguda ise belirgin (%32) olarak belirlendi. Lezyon gérinimiinde
kotiilesen veya % 50’nin altinda diizelme gosteren higbir lezyon yoktu.

Bu oranlar LM’ler dikkate alindiginda: 8 olguda miikemmel(%80), 2 olguda
belirgin (%20), VM’ler dikkate alindiginda: 9 olguda miikemmel (%60), 6 olguda ise
belirgin (%40) olarak saptandi.

Bleomisin ile tedavi edilen 7 VM olgusunda bu oranlar, 3 olguda mikemmel
(%43), 4 olguda belirgin (%57) seklinde dagilim gosterirken etanol ile tedavi edilen 8
VM olgusunda 6 olguda mikemmel (%75), 2 olguda ise belirgin (%25) olarak saptandi.

4.6. Radyolojik Degerlendirme Sonugclar

Tedavi oncesi ve sonrasinda elde olunmus anatomik olarak eslesen radyolojik
goriintiiler karsilastirildiginda lezyondaki radyolojik iyilesme oranlar1 ¢alismaya dahil
edilen tum vaskuler malformasyonlar dikkate alindiginda; 14 olguda mikemmel (%56),
9 olguda belirgin (%36), 2 olguda ise orta (%8) olarak belirlendi. Lezyon haciminde
azalma olmayan, artis gosteren veya %25’ten az azalma gosteren hicbir olgu yoktu.

Bu oranlar LM’ler dikkate alindiginda; 8 olguda miikemmel (%80), 2 olguda
belirgin (%20), VM’ler dikkate alindiginda; 6 olguda miikemmel (%40), 7 olguda
belirgin (%47), 2 olguda orta (%13) olarak belirlendi.

Bleomisin ile tedavi edilen 7 VM olgusunda bu oranlar 2 olguda mikemmel
(%28,5), 3 olguda belirgin (%43), 2 olguda orta (%28,5) seklinde dagilim gosterirken
etanol ile tedavi edilen 8 VM olgusunda 4 olguda mikemmel (%50), 4 olguda belirgin
(%50) olarak saptandi.

Olgularimizin demografik 6zellikleri ve tedavileri Tablo VI’da, olgularimiza ait
tedavi sonrast semptomatik, gorsel ve radyolojik degerlendirme sonuglari ise Tablo

VII’de toplu halde karsilagtirmali olarak 6zetlenmistir.
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Tablo VI. Olgularin 6zellikleri ve tedavileri.

Kullanilan Hastanin Hekimin Lezyonun Lezyon

Olgu o Lezyon . . Seans Tedavi Yanit Tedavi Yanit | Radyolojik tedavi hacminde . Onceki
Yas | Cinsiyet L Yerlesim Yeri Sklerozan Toplam Doz " . Komplikasyon R

No Tipi Aian Sayisi Algisi Algisi Yanit oncesi azalma tedavi

) (Semptomatik) (Fotografik) hacimi orani
1 0 E LM Bas-boyun Bleomisin 2 5+5=10mg 5 5 5 66 cm’ %96 | 0 | e
2 0 K LM Bas-boyun Bleomisin 2 5+5=9mg 5 5 5 75cm’ %93 | | e
3 3 E LM Bas-boyun Bleomisin 1 15mg 5 5 5 121 cm’ %92 | | e
4 2 E LM Bas-boyun Bleomisin 1 15mg 5 5 5 130 cm’ %95 Ates Opere
5 32 E LM Bas-boyun Bleomisin 1 15mg 5 5 5 79 cm’ %100 | = - Opere
6 29 K LM Bas-boyun Bleomisin 1 5mg 5 5 5 5cm’ %100 | = - 2 kez opere
7 1 E LM Sol uyluk Bleomisin 2 6+9=15mg 5 5 5 10 cm® %100 | = - Aspirasyon
8 2 K LM Sag baldir Bleomisin 1 10mg 5 5 5 10 cm’ %97 | | e
9 13 K LM Sag bacak Bleomisin 2 10+10=20mg 4 4 4 25 cm’ %74 | - Opere
10 | 11 E LM sol uyluk Bleomisin 2 10+10=20mg 4 4 4 54 cm® %69 Ciltterenk
degisikligi
11 30 K VM Sag 6n kol Bleomisin 3 15+9+6=30mg 3 4 3 82cm’ %43 | Opere
i isi = 3 o Allerjik
12 25 E VM Submandibular Bleomisin 2 15+15=30mg 4 4 4 32cm %72 R
reaksiyon
13 29 K VM Sol yanak Bleomisin 1 5mg 5 5 5 5cm’ %100 | @ - | e
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14 48 VM Dil Bleomisin 6+4=10mg 5cm’ %98 | e | e
15 11 VM Sol el 2. Parmak | Bleomisin 5mg 5cm’ %46 | 0 - Opere
16 42 VM Sol deltoid Bleomisin 15mg 30cm’ %74 | e |
17 8 VM Sag parotis Bleomisin 10+10=20mg 11cm’ %73 | |

8 ampul

40 8

18 | 15 VM Dil Etanol 2+3=5ml 6.cm’ %100 | e (40mg x 8)

steroid

enjeksiyonu
19 50 VM Vestibul Etanol 2ml 3cm’ %100 | e | e
20 17 VM Sag uyluk Etanol 8+5=13ml 30 cm?® %72 | e |
21 7 VM Sol baldir Etanol 5+3=8ml 20 cm? %74 | e |
Dil, yumusak keigiglliffndjen
22 | 11 VM damak, Etanol 35+22+15=72ml 43 cm’ %90 ginden
orafarinks gegen kiglk bir
Ulserasyon
23 28 VM Dil Etanol 4+3=7ml 6cm’ %100 | 0 e | e
24 | 36 VM Dil Etanol 34342-8ml 7 cm® %73 Lokal |\
parestezi
Dil,
25 36 VM subrlwandlbular Etanol 21ml 36 cm® [ 747 e —
bélge, sol

priform sinis




Tablo VII. Olgularimiza ait tedavi sonras1 semptomatik, gorsel ve radyolojik olarak

tedavi degerlendirme sonuglari.

Tedavi Degerlendirme

VM LM
Bleomisin Etanol Bleomisin
P| SD GD RD SD GD RD SD GD RD
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
1 0 0 0 0 0 0 0 0 0
2 0 0 0 0 0 0 0 0 0
3 | 1(%14) 0 2(%28.5) 0 0 0 0 0 0
4 1 3(%43) | 4(9057) | 3(%043) | 3(%37.5) | 2(%25) | 4(%50) | 2(%20) | 2(%20) | 2(%20)
5 | 3(%43) | 3(9043) | 2(%28.5) | 5(%62.5) | 6(%75) | 4(%50) | 8(%80) | 8(%80) | 8(%%80)
VM: Vendz malformasyon, LM: Lenfatik malformasyon, SD: Semptomatik

degerlendirme, GD: Gorsel degerlendirme, RD: Radyolojik degerlendirme, P: Puan.
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5. OLGU ORNEKLERI

Sekil 12. Hastanemiz yenidogan servisi tarafindan solda mandibular boélgeden baslayip
boyunda asagiya dogru devam eden LM lezyonu nedeni ile Unitemize yonlendirilen erkek
olguya ilki 2 giinliik iken, ikincisi 3. ayinda olmak {izere 2 seansta toplam 10 mg bleomisin ile
skleroterapi uygulandi. Olgunun tedavi 6ncesi (A) ve 16 aylik (B) oldugu dénemde ¢ekilen
fotograflarinda lezyondaki mitkemmel iyilesme izlenmekte (1 nolu Olgu).
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Sekil 13. Intrauterin donemde fetal MRG ile lenfatik malformasyon tanis alan kiz olgu,

hastanemiz yenidogan servisi tarafindan boyun sol alt kesiminden baslayip
supraklavikular bolgeyi de igine alarak gogiis 6n duvarinda meme basi diizeyine kadar
uzanan sislik nedeni ile iinitemize yonlendirildi. Olguya ilki 2 giinliik iken, ikincisi 4.
aymda olmak iizere 2 seansta toplam 9 mg bleomisin ile skleroterapi uygulandu.
Olgunun tedavi Oncesi (A), 3 aylik (B) ve 21 aylik (C) oldugu donemlerde ¢ekilen
fotograflarinda lezyondaki iyilesme izlenmekte (2 nolu Olgu).
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Sekil 14. 3 yasinda erkek hasta, yiiz sag yarisindan boyuna uzanan sislik nedeni ile

basvurdu. Submandibular bolgeden gecen T2A aksiyal MRG kesitinde mandibulay1 da
cevreleyen, septali, hiperintens lezyon izlenmekte (A). Olgunun lenfatik
malformayonuna tek seansta 15 mg bleomisin skleroterapisi uygulandi. Tedaviden 4 ay
sonraki T2A aksiyal MRG’de lezyonun biiyiik oranda geriledigi goriilityor (B). Olgunun
tedavi oncesinde (C) ve sonrasinda g¢ekilmis (D) fotografik goriintiilerinde lezyonun

tama yakin diizeldigi izlenmekte (3nolu Olgu).
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Sekil 15. Boyun sag yarisindaki sisligin hava yollarina basi sonucu olusturdugu

solunum sikintist nedeni ile yaklasik 1 ay 6nce cerrahi gegiren (patoloji sonucu lenfatik
malformasyon ) 2 yasindaki erkek olgu sikayetlerinin (sislik ve solunum sikintisi)
tekrarlamasi iizerine bagvurdu. Yapilan MRG tetkikinde boyun sag tarafta yerlesmis,
orofarinks diizeyinden baslayip inferiorda toraks girimine kadar uzanan, lateralde boyun
ana vaskiiler yapilarmi ¢evreleyen, medialde retrofaringeal mesafeye dogru uzanip hava
yolunu posteriordan belirgin daraltan ve sola yaylandiran, multilokiile makrokistik
lenfatik malformasyonu mevcuttu. Lezyona tarafimizdan tek seansta 15 mg bleomisin
ile skleroterapi uygulandi. Skleroterapi sonrasi sikayetleri gerileyen hastanin tedavi
sonrast takiplerinde (yaklasik 1,5 yildir) solunum sikintist sikayetine rastlanmadi.
Olguya ait skleroterapi Oncesi elde olunmus T1A sagittal kesitte (A) orofarinks
diizeyinde retrofaringeal mesafeye yerlesmis ve hava yolunu posteriordan belirgin
daraltan (yapilan Olgiimde hava yolunun 6n arka c¢apt 2 mm’ye kadar daralmakta)
hipointens lezyon izlenmekte. Skleroterapiden yaklasik 2,5 ay sonra elde olunmus T2A
sagital imajda orafarinks diizeyindeki lezyonun tamamen kayboldugu ve hava yolunun
tamamen agik oldugu goriiliiyor (yapilan l¢iimde hava yolu 6n arka ¢ap1 9 mm) (4 nolu

olgu).
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Sekil 16. Sekil 15°teki olgunun skleroterapi oncesi (A) elde olunmus ardisik T2A
aksiyal kesitlerinde belirgin hiperintens lenfatik malformasyon lezyonu (beyaz oklar)
izlenmekte. Skleroterapiden yaklasik 2,5 ay sonra elde olunmus, ardigik olarak tedavi
oncesi MRG Kkesitleri ile ayni diizeyden gegen, T2A aksiyal kesitlerde lezyonun blyuk

oranda kayboldugu ve hava yolunun (V) rahatladig: goriiliiyor.
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Sekil 17. Daha 6nce boyun sol kesimindeki sislik nedeni ile gecirilmis operasyon

Oykiisii bulunan 32 yasinda erkek hasta boyun sol kesiminde tekrarlayan sislik sikayeti
ile bagvurdu. Yapilan MRG tetkikinde sol submandibular bélgede sublingual mesafe ile
de iliskili, asagida priform siniisler diizeyine kadar devam eden aksiyal T1A kesitte (A)
hipointens, T2A aksiyal (B) ve koronal kesitlerde (G) belirgin hiperintens, T1A
kontrastli aksiyal (C) ve koronal (I) kesitlerde sadece kapsiil ve septalarinda
kontrastlanma izlenen birbirleri ile iligkili kistlerden olusmus lenfatik malformasyon
lezyonu (oklar) mevcuttu. Hastaya tek seansta 15 mg bleomisin ile perkutan skleroterapi
uygulandi. Hastanin tedaviden 6 ay sonra elde olunmus T1A aksiyal (D), T2A aksiyal
(E) ve koronal (H), T1A kontrastli aksiyal (F) ve koronal (J) kesitlerinde lezyonun

tamamen kayboldugu goriilmekte (5 nolu olguy).
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Sekil 18. 30 yasinda bayan hasta sag on kolda sislik ve agr1 sikayeti ile bagvurdu.
Hastanin daha 6nce iki kez benzer sikayetler nedeni ile sag 6n koldan gecirilmis cerrahi
oykiisii mevcuttu. Skleroterapi 6ncesi yapilan MRG tetkikinde yag baskili T2A sekansta
koronal planda elde olunmus ardisik kesitlerde (A) sag 6n kolda fleksor kas gruplarinda
yerlesmis ve el bilegine de uzanan hiperintens vendz malformasyon lezyonu izlenmekte.
Olguya 3 seansta toplam 30 mg bleomisin skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi
sikayetlerinde belirgin gerileme olan hastanin son MRG tetkikinde yag baskili T2A
sekansta koronal planda elde olunmus ardisik kesitleri (B) tedavi dncesi goriintiiler ile
karsilagtirildiginda lezyon boyutlarinda radyolojik olarak orta diizeyde gerileme
gorulmekte (11 nolu olgu).
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Sekil 19. Sekil 18’deki olgunun fotografik goriintiileri. Tedavi 6ncesi (A) ve tedavi
sonrasi (B) cekilen fotograflarda hastanin sag 6n koldaki lezyon gdriiniimiinde belirgin

gerileme izlenmekte.
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Sekil 20. 25 yasinda erkek olgu cene altinda sislik, agr1 ve kozmetik gerekceler nedeni ile
basvurdu. Hastanmn klinik 0&ykii, fizik muayene ve radyolojik bulgular1 birlikte
degerlendirildiginde submandibular bdlgede yerlesmis solda submandibular bezi anteriordan
cevreleyen ventz malformasyon lezyonu mevcuttu. Olguya 2 seansta toplam 30 mg bleomisin
skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi semptomlarinda ve lezyon gériiniimiinde belirgin
diizelme olan hastanin tedavi dncesi (A,C) ve sonras1 (B,D) fotografik goriintiileri. Tedavi
oncesi elde olunmus yag baskili T2A aksiyal kesitte (E) lobuile konturlu hiperintens géruntimde
izlenen lezyonda tedavi sonrasi elde olunmus yag baskili T2A aksiyal kesitte (F) belirgin

kuculme ve sinyal azalmasi dikkati cekmekte (12 nolu olgu).
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Sekil 21. 29 yasinda bayan hasta sol yanakta agr1 ve sislik sikayetleri ile bagvurdu. Fizik
bakida oral kavitede sol yanakta yerlesmis vendz malformasyon lezyonu (A) bulunan
hastanin lezyonuna tek seansta 5 mg bleomisin ile skleroterapi uygulandi. Tedavi
sonrasi sikayetleri diizelen hastanin skleroterapiden yaklasik 3 yil sonra lezyon
bolgesine yonelik c¢ekilmis fotografik goriintiisinde (B) herhangi bir lezyon
izlenmemekte (13 nolu olgu).
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Sekil 22. 48 yasinda bayan hasta dil 6n kesimde sislik ve agr1 sikayeti ile linitemize

basvurdu. Fizik bakida hastanin dil sol 6n kesiminde vendz malformasyon ile uyumlu
lezyonu mevcuttu. Lezyona 2 ay aralikla iki seansta toplam 10 mg bleomisin skleroterapisi
uygulandi. Tedavi sonrasi hastanin sikayetleri kayboldu. Yag baskili T2A goriintiilerde dil
sol anterior kesiminde belirgin hiperintens izlenen lezyonun tedavi Oncesi (A), 1.seans
sonrasi (C) ve 2 seans sonrasi (E) elde olunmus MRG goriintiilerinde tama yakin geriledigi
izlenmekte. Tedavi Oncesi (B), 1. seans sonrasi (D) ve 2. seans sonrast (F) ¢ekilen

fotograflarda lezyonun tamamen kayboldugu goriliyor (14 nolu olgu).
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Sekil 23. 15 yasinda bayan hasta dilde sislik ve agr sikayeti ile basvurdu. Hasta farkl bir
klinikten, son bir yil igerisinde hemanjiyom tanis1 ile toplam 8 seans intralezyonel steroid
enjeksiyonu uygulanmasima ragmen sikayetlerinde ve lezyon boyutlarinda gerileme olmamasi
iizerine linitemize yonlendirilmisti. Hastanin klinik 6ykii, fizik muayene ve radyolojik bulgular1
birlikte degerlendirildiginde dil sag on yarisinda vendz malformasyon lezyonu mevcuttu.
Hastaya tarafimizdan iki seansta toplam 5 ml etanol ile skleroterapi uygulandi. Tedavi
sonrasinda hastanin sikayetleri tamamen geriledi. Kontrastl yag baskili T1A aksiyal ve koronal
kesitlerde dil sag anterior yarisinda yerlesmis lezyon (kalin ok) tedavi dncesinde (A,B) belirgin
kontrastlanmakta iken tedaviden sonra (C,D) lezyonun tamamen kayboldugu goriiliiyor.
Hastanin dil sol yarisinda milimetrik ayri bir lezyon odagi (ince ok) mevcut, miidahale

edilmeyen bu lezyon tedavi Oncesi ve sonrasi goriintiilerde benzer sekilde izlenmekte.
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Sekil 24. Sekil 23°deki olgunun fotografik goriintiileri. Tedavi 6ncesi (A) ve tedavi
sonrast (B) cekilen fotograflarda venéz malformasyonun tamamen kayboldugu

gorulmekte (18 nolu olgu).
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Sekil 25. 50 yasinda bayan olgu iist dudak i¢ kesiminde agr1 ve sislik sikayeti ile

iinitemize basvurdu. Fizik bakida oral vestibiil sol kesiminde yerlesmis venoz
malformasyon lezyonu (A) bulunan hastanin lezyonuna tek seansta 2 ml etanol
skleroterapisi uygulandi (B). Tedavi sonrasi sikayetleri kaybolan hastanin lezyonu

tamamen diizeldi (C,D) (19 nolu olgu).

69



Sekil 26. 17 yasinda bayan hasta sag uyluk distalinde agr1 ve sislik sikayerleri ile

basvurdu. Skleroterapi dncesi yapilan MRG tetkikinde, sag femur distalinde yerlesmis,
femuru anterolateralden cevreleyen ancak kemikte hasara neden olmayan, koronal planda
elde olunmus yag baskili T2A sekansta (A) igerisinde sinyal void alanlar bulunan vendz
malformasyon ile uyumlu hiperintens lezyonun, kontrast madde enjeksiyonu sonrasinda
elde olunmus aksiyal yag baskili T1A kesitte (B) kontrastlandig1 goriilmekte. Olgunun
lezyonuna 2 seansta toplam 13 ml etanol skleroterapisi uygulandi. Tedavi sonrasi
sikayetlerinde belirgin gerileme olan hastanin birinci skleroterapiden sonra (C,D) ve ikinci
skleroterapiden (E,F) sonra elde olunmus MRG kesitlerinde lezyon boyutlarinda belirgin

kicllme gorilmekte (20 nolu olgu).
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6. TARTISMA

VA kan veya lenf damarlarindan kaynaklanan tiimér veya vaskiler
malformasyonlar1 ifade eden bir terimdir. VA’lar sik goriilen bir hastalik grubunu
olusturmakta olup daha c¢ok c¢ocuklarda olmak iizere tiim yas gruplarinda karsimiza
cikmaktadir. VA’lar yalnizca deriyi tutan milimetrik lezyonlardan ¢oklu organ ve doku
planlarini tutan genis lezyonlara kadar degiskenlik gdsteren, tan1 ve tedavisi zorluklar
iceren bir hastalik grubudur. Vucudun hemen her bolgesinde goriilebilen genis bir
lezyon spektrumunu igermektedir. Bu lezyonlarin yol a¢tigi klinik bulgular siklikla
miiphem olup asemptomatik veya ndropati, agri, sislik, kanama ve hayati tehlikesi
bulunan kalp yetmezligi arasinda degiskenlik gosteren genis bir semptom spektrumuna
sahiptir (1, 2).

VA lezyonlarinin dogru siniflandirmasi uygun ve dogru tedavi yaklasiminin
belirlenmesi acgisindan olduk¢a 6nem tasir. En iyi merkezlerde dahi VA lezyonlarinda
yanlis tan1 ve tedavi oranlar1 yiiksektir. Merkezler ve klinikler arasinda farkli
terminolojiler kullanilmakta ve bu durum karisikliklara yol agmaktadir. 1982 yilinda
Mulliken ve Glowacki tarafindan VA’lar endotelyal hiicre karakteristiklerine gore
hemanjiyomlar ve vaskuler malformasyonlar olarak gruplandirilmistir. Hemanjiyomlar
gercek neoplastik lezyonlar iken vaskiiler malformasyonlar ise vaskiiler gelisimdeki
hatalar sonucu olusur (3). Sonrasinda ise Jackson ve arkadaslari akim dinamiklerine
gore VA lezyonlarint hemanjiyom, vaskiiler malformasyon ve LM olarak
smiflandirmiglar, vaskiiler malformasyon lezyonlarini da diisiik akimli ve yliksek akimli
seklinde iki ana gruba ayirmislardir (4). Basitlestirmek i¢in ¢ogu arastirmaci LM’leri
Jackson’in diisiik hizli akim kategorisine dahil etmek fikrindedir (15).

VA’larm tanisinda klinik muayene ve anamnez belirleyicidir. Bununla birlikte
radyolojik yontemler bir¢ok olguda dnemli bilgiler saglamakta, bazen tek tani yontemi
olmakta, tedavinin planlanmas1 ve takibinde veya girisimsel tedavilere rehberlik etmede
onemli rol oynamaktadir. Tanmin dogrulanmasinda, lezyonun tiplendirilmesinde ve
lezyon uzanimimnin dogru belirlenmesinde MRG, lezyonun hemodinamik durumunun
degerlendirilmesinde ise DUS 6nemli bilgiler saglayan radyolojik yontemlerdir. US ve

DSA ise ozellikle girisimsel tedaviye rehberlik amaciyla kullanilir.
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Klinik ve radyolojik olarak VA lezyonlarini birbirinden ayirt etmeye yarayan
karakteristik ozellikler vardir ve bunlarin bilinmesi dogru tani ve tedavi oranlarini
arttiracaktir. Hemanjiyomlarm tanisi genellikle problem olusturmaz ve dogru klinik
yaklasim ile rahatlikla konur. Goriintiileme hemanjiyomlarda ¢ogu zaman gereksizdir.
Dogum sonrasi ortalama 8-12 ay siiren hizli proliferasyon fazini takip eden yaklagik 1-5
yil icinde yavas fakat kacimlmaz involiisyon fazinm bulunmasi iH’leri vaskiler
malformasyonlardan ayirmada olduk¢a dnemli bir kriterdir. Vaskiiler malformasyonlu
hastalarin Sykiisiinde, 1H’lerdeki spontan involiisyona karsilik gelen, kendiliginden
gerileme bulunmaz. Hemanjiyomlar1 vaskiiler malformasyonlardan ayrmada en dnemli
noktalardan biriside yumusak doku kitlesinin olup olmamasidir. Histolojik yapisinda
endotelyal proliferasyon bulunan hemanjiyomlar, endotelyal proliferasyon gostermeyen
vaskiiler malformasyonlara gére daha kitlesel goriinimde ve palpasyonda serttir. Eger
palpasyonda komprese edilemeyen, sert yumusak doku kitlesi var ise tanida vaskiiler
malformasyon yerine Oncelikle hemanjiyom diistiniilmelidir (15,16). Lezyonda fizik
muayenede palpasyon ile 1s1 artigi, pulsasyon ve trill, oskiiltasyonda ise iiflirim varligi
AVM’ler icin oldukca anlamlidir. VM’ler ise palpasyonda yumusak, komprese olabilen,
genellikle iizerlerindeki deride mavimsi renk degisikliklerine neden olmus, fiziksel
aktivite veya yer ¢ekimine bagl artan kan hacmi nedeni ile zaman zaman boyut artist
goOsterip belirgin hale gelebilen lezyonlardir. Yine lezyonda flebolitlere ait kiiglik
kalsifik odaklar bulunmasi VM’ler i¢in anlamlidir (16).

Bu ¢aligma siiresince gozlemledigimiz 6nemli bir nokta literatiirde de sikca
belirtildigi gibi VA lezyonlarinin dogru siniflandirilmasi ve adlandirilmasinin uygun ve
dogru tedavi yaklagiminin belirlenmesi agisindan olduk¢a 6nem tasimasidir. Merkezler
ve klinikler arasinda farkli terminolojiler kullanilmasi kavram kargasasina yol agmakta
bu durum ise VA lezyonlarinda yanls tani ve tedavi oranlarmi yiikseltmektedir.
Isimlendirme ile ilgili en sik yapilan yanls vaskiiler malformasyon lezyonlarmni
tanimlamak i¢in hemanjiyom teriminin sik¢a kullanilmasidir. Bunun en yaygm Ornegi
VM lezyonlarinin hemanjiyom seklinde yanlis isimlendirilmesidir. Calismamiza dahil
ettigimiz ¢ogu olgu bu sekilde hemanjiom yanlis tanisi ile linitemize yonlendirilmistir ki
buna daha dnceden cerrahi gec¢irmis patolojik tanist mevcut olan VM’li olgularimiz ve
bazi LM’li olgularimiz da dahildir. Bu konuda ISSVA tarafindan onerildigi gibi

vaskiiler malformasyon lezyonlarmi tanimlarken, hiicresel mitoz ve invazyon ile
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biiyiime potansiyelini c¢agristiran ‘-oma’ son eki iceren terimlerin (kaverngz
hemanjiyom, lenfanjiyom, kistik higroma gibi) kullanimi terk edilmeli ve VA
lezyonlarinin adlandirilmasinda ISSVA smiflamasinin kullanimina 6zen gosterilmelidir.
Yine ISSVA tarafindan Onerildigi gibi VA’lar da tant ve tedavinin planlanmasinda
multidisipliner yaklagim mutlaka saglanmali, disiplinler arasinda ortak bir terminoloji
ve smiflandirma kullanilmalidir. Vaskiiler malformasyonlara multidisipliner yaklagim
dogru tan1 ve tedavi oranlarmi arttiracakdir. Bu konuda Harward Universitesi’ne bagl
Boston Cocuk Hastanesi’nin bildirdigi veriler olduk¢a dikkat g¢ekicidir. Bu hastanede
VA’lar ile ilgili multidisipliner konsey kurulmadan 6nce VA ile basvuran hastalarin
%A47’sinde  yanlis tani, %35’inde yanlis tedavi oranlar1 Dbildirilmekteyken,
multidisipliner konsey kurulduktan sonra bu oranlarda belirgin diisiis saglanmis ve

oranlar %14 yanlis veya belirsiz tani, %4 yanlis tedavi seklinde bildirilmistir (33).

Vaskduler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde giiniimiizde uygulanan tedavi
yontemleri cerrahi rezeksiyon ve perkutan embolizasyon ya da skleroterapidir. Cerrahi
olarak tam tedavi kicuk ve lokalize olan lezyonlar disinda ¢ogu zaman miimkiin
olmayip cerrahi girisim genellikle niiks, lezyonlarin biiyiimesi, kozmetik sorunlar ve
kanama gibi komplikasyonlar ile sonuglanabilir. Perkutan embolizasyon ve skleroterapi
yaklagimi semptomatik vaskller malformasyon lezyonlarmin tedavisinde ilk segenek
olarak kullanilmaktadir. Bu tedavi yaklasimiyla yiiksek akimli lezyonlar NBCA, etilen
vinil alkol kopolimer (Onyx®), etanol, polidokanol, metalik koiller gibi ¢esitli
embolizan maddeler, yavas akimli vaskller malformasyon lezyonlar1 ise etanol,
bleomisin, OK-432 gibi gesitli sklerozan maddeler kullanilarak tedavi edilebilir ve

semptomatik olgularda diizelme saglanabilir (14,16).

LM’ler lenfatik sistemin konjenital malformasyonlaridir. Siklikla lenfatik ve
venoz sistemlerin birlesim yerlerinde bulunurlar. LM’ler endotel ile doseli, tekli ya da
¢oklu i¢i sivi dolu kist ve kanallardan olusan lezyonlardir (110). Benin ¢ocukluk cagi
tumorlerinin - %6’sm1  olustururlar. Malin  doniisim ve ailesel yatkinlik hig
bildirilmemistir (112). Literatiirde genis serilere bakildigi zaman erkeklerde goriilme
sikliginin kizlara oranla hafif yiiksek oldugu goriilmektedir. Alqahtani ve arkadaglarmin
(112) 186 olguluk serisinde kiz/erkek orani 1/1.2 olarak bildirilmistir. Okazaki ve

arkadaglarinin (113) serisinde ise kiz/erkek orani 1/1.28 olarak bulunmustur. Bizim 10
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olguluk LM serimizde de literatiirde bildirildigi gibi LM’lerin erkeklerde gorilme
siklig1 kizlara oranla daha yiiksek olup kiz/erkek orami 1/1.5 (4 K, 6 E) olarak
saptanmugtir. LM’lerde vakalarmm % 75’i bas-boyunda bulunur. Daha az oranlarda
aksilla, mediyasten, ekstremiteler ve retroperiton olmak iizere viicutta lenf damarlarinin
bulundugu hemen her yerde yerlesebilirler. Boyunda yerlesenler solda 2 kat daha
fazladir (113). Algahtani ve arkadaslarinin (112) serisinde lezyonlarin %50’si bas ve
boyun bolgesinde, % 42’si ekstremite ve gdvdede, %8’i ise mediyastinal ve abdominal
yerlesimlidir. Bizim serimizde lezyonlarm 6’s1 (%60) bas ve boyun bolgesinde, 4’0
(%40) ise ekstremitelerde yerlesmistir. Bas ve boyun yerlesimli LM lezyonlarimizin 4
tanesi solda, 2 tanesi ise sagda yerlesmis olup literatiir ile benzer sekilde olgularimizda
lezyon yerlesimi solda 2 kat daha fazladir. LM’lerin yaklasik %60°1 dogumda, %901 ise
2 yasin altinda tani almakla birlikte herhangi bir yasta da goriilebilir (112). LM’li
olgularimizin 6’s1 2 yasin altinda, 4’ii ise 2 yasin iistiinde olup serimizde hasta yasinin
literatiire gore daha biiyiikk olmasmin 1 olguda olgunun doktora basvurmasmin
gecikmesi, 3 olgunun ise daha 6nce cerrahi gegirmis olup rezidii veya niiks lezyonlar1
nedeni ile klinigimize yoOnlendirilmesinden kaynaklandigini diisinmekteyiz. Son
yillarda prenatal US ile tani alan olgu sayis1 artmaktadir, 1 olgumuz prenatal donemde

ultrasonografi ve fetal MRG ile tan1 almustir.

LM’ler benin lezyonlar olmalarina karsimn infiltratif yapilari, belirsiz sinirlar1 ve
onemli yasamsal organlar1 sarmalar1 nedeni ile tedavi edilmeleri gerekir. Kendiliginden
gerileme enderdir (112). Bu lezyonlarin tedavisinde uzun yillar cerrahi eksizyon
uygulanmistir. Ancak lezyonlarin infiltratif yapilar1 ve bir¢ok hayati organa yakin
olmasi nedeniyle tamamen ¢ikarilmalar1 her zaman mimkin olmamaktadir. Cerrahi
komplikasyonlar %12-33 arasinda goriilmektedir. Hematom (%6), uzun sureli lenfatik
sizint1 (%4), yara enfeksiyonu (%4), fasiyal, rekirren laringeal sinir ve frenik sinir
zedelenmesi (%]1), ses kisikligi (%]1), siirekli agr1 (%1) ve lezyonun énemli organlarla
olan yakin iligkisi nedeniyle tam olarak ¢ikartilamamasi ve buna bagli olarak niiks
etmesi (%15-53) en sik goriilen komplikasyonlardir (112,113). Cerrahi sonrasi nedbe
olusumu da g0z ard1 edilmemesi gereken ciddi bir sorundur (68). Uba ve arkadaslarinin
(120) 27 olguluk serisinde tiim olgulara cerrahi tedavi uygulanmis ve 5 olgu (%18,5)
postoperatif donemde Solunum yolu tikaniklig1 ve enfeksiyon nedeni ile kaybedilmistir.

Alqgahtani ve arkadaslarinin (112) serisinde ise olgularin %77°sinde tam cerrahi
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eksizyon, %5,3’(inde parsiyel eksizyon, %5,3’(nde laser ile eksizyon, %6’sinda
aspirasyon ve drenaj uygulanirken, 10 olguda steroid, tetrasiklin ve %50 dekstroz
enjeksiyonu uygulanmistir. Olgularm  %29’unda niiks gozlenmistir. Postoperatif
komplikasyonlar olgularin %18’inde gelismistir. Tam eksizyon yapilan olgularda bu
oran %17 iken parsiyel ve lazer eksizyon yapilan olgularda %40 olarak saptanmuistir.
Aspirasyon, drenaj ve enjeksiyon uygulanan olgularda ise %100 yineleme goriilmiistiir.
Lenfatik sizinti, hematom, yara enfeksiyonu, devam eden agri, sinir hasari (rekiirren

laringeal sinir, fasiyal sinir) bu seride gorulen diger komplikasyonlardir.

Cerrahi eksizyon sonrasi kompliksyonlarin sikligi, ¢evre dokulara infiltrasyon
nedeni ile tamami ¢ikarilamayan olgularin varligi, bu nedenle niks olgularm gorilmesi
ve kozmetik olarak kotii sonuglar olugmasi nedeniyle alternatif tedavi yontemleri
denenmistir. Basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi, lazer tedavisi ve sklerozan madde
enjeksiyonu gibi tedavi yontemleri kullanilmaya baglanmigtir. LM’lerde Kkistin
aspirasyonu onceleri denenmistir ve %100 niiks bildirilmis ve bir tedavi yontemi olarak
kullanilmamasi onerilmistir. Ancak acil durumlarda basi belirtilerini azaltmak igin kist
sivist bosaltilarak basi azaltilabilir (112). LM lezyonlarmimn tedavisinde radyoterapi de
kullanilmistir. Lezyon tedavisinde basarisiz sonuglari, uygulandiklari bolgedeki
organlarin buyumesini etkilemesi ve ikincil malinite gelisme riski nedeniyle artik terk
edilmis bir yontemdir (115). Lazer tedavisi sonrast da %40 niiks bildirilmistir (112).
Lezyon icine sklerozan madde enjeksiyonu kullanilmaya baslanmigs ve kullanilan
sklerozan ajana gore farkli sonuglar elde edilmistir. Tetrasiklin, steroid ve %50 dekstroz
kullanilan olgularda %2100 niiks bildirilmistir. Ayrica tetrasiklin ve doksisiklin
uygulama sonrasi siddetli agr1 olusturmakta ve bu durum uygulamay1 zorlastirmaktadir
(112,121). Kaynamus su, {liretan, iyot tentiirdi, nitromin, Kinin ve sodyum morrhuate gibi
maddeler de sklerozan ajan olarak denenmis ancak diisiik basar1 oranlar1 ve 6nemli yan
etkileri nedeniyle giiniimiizde terk edilmiglerdir (112,115). Pingyangmisin, ethibloc,
adeziv doku fibrini ve triamsinolon da bazi merkezlerce kullanilmaktadirlar (117).
Bleomisin ve OK-432 basarili tedavi sonuglari ile son yillarda LM’lerin tedavisinde 6ne
¢ikan sklerozan ajanlardir (67-69,109,113-115,118,119).

Bleomisin DNA sentezini inhibe eden, Streptomyces verticullus tarafindan
iretilen antitiimoral bir antibiyotiktir. ilk olarak 1966’da Umezawa ve arkadaslari
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tarafindan antitimoral ajan olarak kullanilmistir. LM lezyonlarinin tedavisinde ise ilk
olarak Yura ve arkadaslar: tarafindan 1977 yilinda kullanilmistir (69). Bleomisinin etki
mekanizmasi tam olarak bilinmemekle birlikte LM’nin endotel hticreleri Gzerinde irritan
etki ile inflamatuar tepki gelistirdigi ve sonrasinda olusan fibrozis ile kistin kayboldugu
diistiniilmektedir (68). Farkli serilerde 0,25-1 mg/kg dozda sklerozan ajan olarak
kullanilmigtir (67-69). Saddal ve arkadaslar1 (67) yapmis olduklar1 33 periferal LM’li
hastay1 iceren calismalarinda sklerozan ajan olarak bleomisini 0,5 mg/kg dozunda
kullandilar ve hastalarm %30’unda mukemmel (lezyon boyutunda %90’dan fazla
gerileme), % 63’lnde iyi (%50-90 arasinda gerileme) tedavi sonuglari rapor ettiler. Bu
calismada vakalarin %78’inde ates, %63’linde gegici boyut artisi, %6’sinda seliilit ve
%6’sinda ise ciltte renk degisikligi bildirdiler. Sanlialp ve arkadaslar1 (68) yaptiklar
calismada 15 LM’li cocugun 8’ine bleomisin, 5’ine OK-432 ve 2’sine ise her iki ajani
birlikte uygulamiglardir. Bu ¢aligmada sadece bleomisin ile tedavi edilen hastalara her
seansta 0,25 mg/kg dozunda olmak (zere toplam 23 seans (ortalama 2,3 seans)
bleomisin enjekte etmislerdir. Tedaviye cevap milkkemmel (lezyonun tamamen
kaybolmasi), iyi (lezyonun boyutunda %50 den fazla azalma) veya zayif (boyutta
degisiklik olmamasi veya hafif diizelme olmasi) olarak degerlendirilmistir. Hastalarin
%53’iinde miikemmel, %26,7’sinde 1iyi yanit alindigini, bunun sonucunda da
cocuklardaki LM’lerin tedavisinde bleomisin ve OK-432 ile skleroterapinin etkili
oldugunu bildirmislerdir. Ancak bu ¢aligmada iyilesme oranlar1 sklerozan ajanlara gore
ayrt ayri verilmemistir. Mathur ve arkadaslar1 (69) calismalarinda 7°si LM’li olmak
iizere, diisiik akimli vaskiiler malformasyon lezyonu bulunan toplam 10 hastaya her
seansta 1 mg/kg dozunda intralezyonel bleomisin skleroterapisi uygulamislardir. Bu
calismada 7 LM’li hastanin 2’sinde tam diizelme, 2’sinde %350 ve iizerinde diizelme,
3’linde ise %25 diizelme rapor etmisler ve lokal inflamasyon ve sislik disinda yan etki
bildirmemislerdir. Bizim toplam 10 LM’li serimizde, her hastaya 1-2 arasinda degisen
toplamda 15 seans (ortalama 1,5 seans) bleomisin ile perkutan skleroterapi islemi
gerceklestirildi. Her seans i¢in maksimum bleomisin dozu 1 mg/kg ile sinirlandirildi.
Hicbir hastada tim seanslar boyunca uygulanan toplam bleomisin dozu literaturde
bildirilen 5 mg/kg’lik giivenlik sinirina ulagsmadi. Semptomatik, gorsel ve radyolojik
olarak yapilan degerlendirmelerin her tigiinde de 10 hastanin 8’inde (%80) mikemmel,

2’sinde ise (%20) belirgin iyilesme saptandi. Belirgin iyilesme saptanan iki hastadan
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biri daha once iki kez opere olmus ve bagvuru aninda sag diz ¢evresinde kas planlari
arasinda degisik boyutlarda serpenjindz tarzda lezyonlar1 mevcuttu. Diger hasta ise sol
gluteal bolgede cilt alt1 yagli dokuda serpenjindz tarzda lezyonlara sahipti. Lezyonlarin
serpenjindz tarzda olmasi bu iki hastada tedavi yanitini diistirmekle birlikte her iki
hastada tedaviden memnundu. LM’li olgularimizin hi¢ birinde %50’den az iyilesme
goriilmedi, kotiilesen hasta olmadi. 10 LM olgumuzdan 4’ daha once cerrahi
gecirmisti, 1 olgumuzun lezyonuna ise baska bir klinikte aspirasyon uygulanmisti. Daha
once tedavi uygulanmig bu 5 hastanin 4’tinde miikemmel, 1’inde ise belirgin tedavi

sonuclarimiz daha 6nce tedavi gormemis 5 hastamizdaki tedavi sonuglar ile benzerdi.

OK-432 (Picibanil) Streptecoccus Pyogenes’in Su susu (Grup A, Tip3) ve
Penicilin G’den elde edilen liyofize inaktif preparattir. OK-432, LM’lerin tedavisinde
ilk kez Ogita ve arkadaslar1 tarafindan 1987 yilinda kullanilmistir (118). Etki
mekanizmasi detayli olarak aydinlatilamamakla beraber immiinolojik reaksiyonlara
sekonder Kist i¢inde sklerozan etki gosterdigi diisiintlmektedir. N6trofil ve monositlerin
kist icine ulasmasiyla birlikte interferon-o, TNF, IL-1, IL-2 ve IL-6 gibi bazi
sitokinlerin Kist i¢cindeki miktari artarak kist duvarmin gegirgenligi bozulmakta ve duvar
endoteli zarar gormektedir (114). Ates, enjeksiyon yerinde hiperemi, sislik ve agr1 sik,
apse, hava yolu tikanikligi ve gegici fasiyal sinir felci ise literatiirde bildirilmis ender
yan etkileridir (68,113,119). Ayrica bir olguda intraplevral uygulama sonrasi uygunsuz
ADH salmimi bildirilmistir (122). Diger sklerozan maddelerin aksine OK-432’nin
avantaji lezyon cevresinde fibrozis olusturmamasi ve daha sonra gerekebilecek cerrahi
girisimi gii¢lestirmemesi olarak bildirilmistir (113,114,122). Peters ve arkadaslar1 (70)
ile Etensel ve arkadaglarmm (71) LM’lerin tedavisinde OK-432 kullanarak yapmisg
olduklar1 2 farkli caligmada lezyonlarda anlamli rezoliisyon goriilmiis ve LM’lerde bu
sklerozan ajanin ilk tedavi secenegi olabilecegi ileri siiriilmiistiir. Elde edilen iyilesme
oranlar1 bizim ¢aligmamizdakilerle benzerdir. Ancak bu ajanin temin edilmesindeki
zorluk ve maliyeti kullanimmi smirlamaktadir. OK-432’nin enjeksiyon yapilan Kist
cevresinde fibrozise yol agmadig: bildirilmektedir. Oysa bleomisin etkisini fibrozis ile
gostermektedir. Literatiirde olusan bu fibrozisin LM’lerin ¢evresindeki olusumlar
Uzerinde olumsuz etkisini g0steren yaymn bulunmamaktadir (68,115). LM’lerin
tedavisinde kullanilmakta olan diger bir ajan doksisiklindir. Nehra ve arkadaglarinin

(72) yaptig1 11 olguyu igeren bir ¢alismada, doksisiklin kullanilmig ve 7 makrokistik
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LM’li hastanin tamaminda tam iyilesme (%90 {izerinde iyilesme), miks lezyon iceren 4
hastada ise parsiyel klinik iyilesme (%50 iizerinde) bildirmisler ve doksisiklinin
LM’lerin tedavisinde etkili bir sklerozan olabilecegini ileri siirmiislerdir. Bu ¢aligma ile
de bizim caliymamizdaki tedavi sonucglar1 benzer olmasmma ragmen bu ajanin

cocuklardaki dis gelisimine olumsuz etkilere sahip oldugu bilinmektedir.

Bu calismada bleomisin skleroterapisi ile tedavi ettigimiz LM’li olgularimizin
sonuglari literatiirdeki diger caligmalar gibi bleomisin skleroterpisinin LM lezyonlarinda

giiclii ve etkili bir tedavi secenegi oldugunu desteklemektedir.

Literatiirde daha Once yapilmis caligmalarda bleomisin kullanilarak yapilan
perkutan skleroterapinin VM lezyonu bulunan hastalarda semptomatik rahatlama
sagladig1 gosterilmistir. Oldukga diisiik yan etki profili ile birlikte VM lezyonlar1 igin
giivenilir ve etkin bir tedavi yontemi oldugu diistiniilmektedir (17,18,66). Muir ve
arkadaglarinin (66) intralezyonel bleomisin enjeksiyonu ile skleroterapi uyguladiklar
caligmalarinda toplam 95 hastanmin 31 tanesi VM idi. Kozmetik sorunlar nedeni ile
tedavi edilen hastalarin tedavi sonuglarmi tedavi Oncesi ve sonrasinda ¢ekilen
fotograflarin karsilastirilmas: ile agri nedeni ile tedavi edilen hastalarmn tedavi
sonuglarini ise hastalarin kendi degerlendirmelerindeki agrida diizelme derecelerine
gOre tanimladilar ve tam tedavi, belirgin diizelme, ortalama diizelme ve dizelme yok
seklinde smiflandirdilar. Bu kriterleri kullanarak bleomisin skleroterapisi uyguladiklari
VM’li hastalarin  %32’sinde tam, %52’sinde de belirgin iyilesme rapor ettiler.
Skleroterapi uyguladiklar1 hastalarm %38,4’{inde gegici mindr komplikasyonlar olarak 3
hastada grip benzeri semptomlar, 2 hastada ylizeyel llserasyon, 2 hastada gecici sa¢
kaybi, 1 hastada seliilit gelistigini bildirdiler. Spence ve arkadaslar1 (17) VM’li 32
lezyona toplam 111 seans (ortalama 3,5 seans), her seans i¢in 2-15 mg (ortalama 10,5
mg) arasinda degisen dozlarda bleomisin skleroterapisi uyguladilar. Bu caligmada
tedavinin etkinligini subjektif olarak hasta ve hekimin tedaviye cevap algisi (daha kotii,
degisme yok, daha iyi) ile objektif olarak da tedavi oncesi ve sonrasinda elde olunmusg
anatomik olarak eslesen MR goriintiilerini karsilastirarak lezyon boyutundaki degisime
gore (daha kotu, degisme yok, <%50=minimal azalma, >%50=belirgin azalma, kiir)
degerlendirdiler. Subjektif olarak lezyonlarin %90,6’sinda hasta, %93’tnde ise hekim

lezyonlarin iyilestigini diistinmekteyken sadece 21 lezyonda (%65) MR takiplerinde
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objektif iyilesme rapor ettiler. MR takiplerinde lezyonlardan 10 tanesinde (%31,3)
boyutta minimal azalma, 11 tanesinde (%34, 3) boyutta belirgin azalma, 11 tanesinde
(%34,3) ise degisiklik olmadigint bildirdiler, hi¢bir lezyonun MR goriintiisiiniin
kotiilesmedigini bununla birlikte higbir lezyonda da tam kiir saglanamadigini belirttiler.
Arastirmacilar, elde ettikleri subjektif ve objektif sonuglar arasinda ki tutarsizlig: her iki
degerlendirme metodunun kendine 6zgii yapisina baglamiglar, bunu da hasta ve hekimin
temel olarak semptomlarin kontrol altina alinmasini ve lezyonun dis goriiniimiindeki
degisimi degerlendirirken, MRG ile lezyonun anatomik boyutu ve uzaniminin

degerlendirilmesi ile izah etmiglerdir.

Literatiirde perkutan skleroterapi ile tedavi edilmis VM’lerin skleroterapi dncesi
ve sonrast elde edilmis MRG goriintiilerini karsilastiran diger bir ¢alismada sklerozan
ajan olarak sodyum tetradesil siilfat kullanilmistir. Tan ve arkadaglar1 (73) 35 hastanin
tedavi Oncesi ve sonrast MRG goriintiilerini karsilastirdiklar: bu ¢aligmada hastalarin
%54’lnde MRG goruntulerinde boyutta azalma, %31’inde boyut degisikligi olmadigini
ve %l4’inde ise boyut artis1 rapor etmislerdir. Bu arastirmada hastalar tarafindan
yapilan semptomatik degerlendirmede iyi klinik sonuclar goézlenmesine ragmen
MRG’de ¢ogu lezyonun goriiniim ve boyutu degismeden kalmis ya da kotiilesmistir. Bu
caligma grubu semptomlarm siddetinin genellikle malformasyon boyutu ile baglantili
olmadigini, malformasyonun yerlesim yeri ve yapismin daha anlamli oldugunu
belirtmis ve semptomlardaki iyilesmenin lezyon boyutunda azalma ile iliskili olmasinin

gerekmedigini bildirmislerdir.

Calismamizda 15 VM’li olgunun 7’sine her seans i¢in 4-15 mg (ortalama 9,5
mg) ve toplamda her olgu i¢in 5-30 mg (ortalama 16,4 mg) arasinda degisen dozlarda
toplam 12 seans (ortalama 1,7 seans) bleomisin ile skleroterapi yapildi. Calismamizda
bleomisin ile tedavi uygulanan 7 VM’li olguda hastalara gére semptomlardaki (sislik,
agr1, kozmetik gerekceler ve fonksiyon bozuklugu) iyilesme diizeyleri 3 olguda (%43)
mikemmel, 3 olguda (%43) belirgin, 1 olguda (%214) ise orta seklinde dagilim
gosterirken, arastirmacilar tarafindan tedavi baslangicinda ve sonrasinda ¢ekilen
fotograflar tiizerinden yapilan degerlendirmede lezyon goriiniimiindeki iyilesme
dizeyleri 3 olguda (%43) mikemmel, 4 olguda (%57) belirgin seklinde dagilim

gosterdi. Spence ve arkadaslar1 hasta ve hekimin tedaviye cevap algisini daha kotii,
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degisme yok, daha iyi seklinde kategorize ettikleri ¢alismalarinda hastalara gore
lezyonlarin %90,6’sinda, hekimlere gore ise lezyonlarin %93’Unde iyilesme oldugunu
rapor etmiglerdir. Bizim ¢aliymamizda gerek hastalarm, gerek ise hekimlerin yaptigi
degerlendirmede tiim lezyonlarda (%100) degisik oranlarda da olsa iyilesme
saptanmakla birlikte hicbir lezyonda kotiilesme olmadigi gibi %25’den az oranda
iyilesme seklinde degerlendirilen hicbir lezyon yoktu.

Calismamizda tedavi 6ncesi ve sonrasinda elde olunmus anatomik olarak eslesen
radyolojik goriintiiler karsilastirildiginda bleomisin ile tedavi edilen VM’lerin
boyutundaki iyilesme oranlarinin dagilimi 2 olguda (%28,5) mukemmel, 3 olguda
(%43) belirgin, 2 olguda (%28,5) orta diizeyde azalma seklinde idi. Spence ve
arkadaslar1 (17) ise c¢alismalarinda 32 lezyonun sadece 21’inde (%65) radyolojik
iyilesme rapor etmislerdir. Bizim ¢alismamizda radyolojik olarak iyilesme gdzlenmeyen
lezyon olmadigi gibi lezyonlarin hepsinde %25°den fazla boyut azalmasi tespit
edilmistir. Onlarm ¢alismalarinda radyolojik goriintiilerde %34,3 oraninda saptadiklari
belirgin iyilesme olarak lezyon boyutunda %50’den fazla azalmay1 kabul ettikleri géz
Online alindiginda bizim c¢alismamizda %50°den fazla boyut azalmasi goOsteren
(mukemmel ve belirgin iyilesme) vaka oranimiz %71,5’tir. Tan ve arkadaslar1 (73)
tetradesil siilfat ile yaptiklar1 ¢aligmada MRG’de lezyonlarin %14’{inde boyut artist
saptamig olup sklerozan ajan olarak bleomisin kullanilan Spence ve arkadaslarinin
calismasinda oldugu gibi bizim ¢alismamizda da MRG’de boyut artis1 saptanan lezyon
yoktur. Bu sonuglar bleomisinin VM lezyonlarmnin skleroterapisinde tetradesil siilfata

gore daha etkin oldugunu agik¢a ortaya koymaktadir.

Bleomisin skleroterapisi uyguladigimiz 7 VM’li hasta gurubunda hastalarmn
semptomatik acidan, hekimin ise gorsel acidan yaptig1 degerlendirmede tedavinin bagar1
orant MRG’de gozlenen lezyon boyutundaki iyilesme oranindan daha fazla olup
caligmamiz bu agidan Spence ve Tan’in ¢aligmalarini destekler niteliktedir. Biz de bu
arastirmacilar gibi semptomlarin siddetinin genellikle malformasyon boyutu ile
baglantili olmadigini, semptomlar i¢in malformasyonun yerlesim yeri ve hemodinamik
yapisinin daha anlamli oldugunu, semptomlardaki iyilesmenin mutlaka lezyon

boyutunda azalma ile iligkili olmasmin gerekmedigini, cogu vakada skleroterapi sonrasi
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lezyonun hemodinamik 6zelliklerinde degisiklik ve/veya lezyonda minimal boyut

azalmasi ile semptomatik diizelme saglanabilecegini diisiinmekteyiz.

Literatirde perkutan bleomisin skleroterapisi ic¢in belirtilen komplikasyon
oranlar1 %8,4 - %14,7 araligindadir (17). Bleomisinin lezyon i¢i uygulamalar sonrasi en
sik goriilen yan etkileri enjeksiyon yerinde agr1 ve yanma hissidir. Enjeksiyondan sonra
24-72 saat i¢inde kizariklik ve sislik, grip benzeri semptomlar gorilebilmektedir.
Urtiker benzeri alerjik reaksiyonlar da gériilen diger yan etkilerdendir. Total doz 150
mg’1 gectiginde alopesi, stomatit, mukozit, tirnak degisiklikleri, stria, Raynaud
fenomeni, ciltte incelme ve hiperpigmentasyon gibi dermatolojik yan etkiler ortaya
cikabilmektedir (121). Total doz 450 mg’1 gectiginde ise intersitisyel pnémoni ve
pulmoner fibrozis olusabilmektedir (68,123). Sistemik bleomisin tedavisi uygulanan
kanserli vakalarda goriilen major komplikasyon olan pulmoner fibrozis gelisme
potansiyeli goz Oniine alindiginda bleomisin kullanimi tedirginlik yaratmaktadir.
Bugiine kadar bleomisinin sklerozan ajan olarak intralezyonel kullanimma sekonder
pulmoner fibrozis vakasi literatiirde bildirilmemistir. Bunun muhtemelen sistemik
tedavi uygulanan hastalara karsi skleroterapi amacli intralezyonel uygulamalarda
bleomisinin diisiik dozda kullanimina ve kan dolasimina 6nemli miktarda bleomisin
gecmemesine bagli oldugu ileri siiriilmiistiir. Perkutan skleroterapi tedavisi uygulanan 4
pediatrik hastadan islemden sonra 10. dakika ile 24 saat arasinda g¢esitli zaman
araliklarinda aliman kan Orneklerinde oOlgiilebilir bleomisin diizeyi tespit etmeyen
lonescu ve arkadaslariin (124) ¢alismasi bu goriisii desteklemektedir. Bununla birlikte
Atwa ve arkadaslar1 (125) kisa zaman Once yayinladiklar1 vaka sunumunda sol iist
ekstremitesinde kombine lenfovenéz malformasyonu bulunan 8 aylik kiz olguda,
laringeal maske ile genel anestezi altinda intralezyonel bleomisin (1,2 mg/kg, toplam 7
mg) uygulanmasindan 1 giin sonra Oksiiriik, diisiik dereceli ates ve progresif dispne ile
bulgu veren pnémotoraks ve pnémomediastinum ile komplike derin hipokseminin eslik
ettigi akut solunum sikmtismin gelistigini  bildirmiglerdir. Bizim olgularimizda
yineleyen enjeksiyonlarda ulagilan en yiiksek toplam bleomisin miktar1 LM’lerde 20
mg, VM’lerde ise 30 mg kadardir. Higbir olgumuzda 1 mg/kg’m iizerinde bleomisin
enjeksiyonu yapilmamistir. Serimizde kullanilan dozda ve uygulama bigiminde higbir
olgumuzda skleroterapi sonrasinda ve takiplerde akcigerlerde herhangi bir yan etki

goriilmemistir. Bleomisin skleroterapisi uyguladigimiz LM’li hastalarin  1’inde
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antipiretik ajanlar ile kontrol altina alinan ates, 1 hastamizda ise lezyonu Orten deride
renk degisikligi disinda komplikasyon ya da yan etki gozlenmedi. Bleomisin
skleroterapisi uyguladigimiz VM’li 1 olgumuzda ise solunum sikimtisinin eslik etmedigi
anjiyoddem gelismisti. Ikinci skleroterapi seanst Oncesinde oral steroid ve
antihistaminik ajanlar ile premedikasyon yapilan bu hastaya ikinci seansta kontrast
maddenin potansiyel allerjen etkisi g6z ©ninde bulundurularak kontrast madde
enjeksiyonu yapilmaksizin, US rehberliginde ilk skleroterapi seansinda uygulanan ile
esit dozda bleomisin enjeksiyonu kontrollii olarak basariyla uygulandi Ikinci
skleroterapi seansindan sonra higbir alerjik reaksiyon bulgusu gelismeyen hastada ilk
skleroterapi sonrast olusan alerjik reaksiyonun oncelikle DPF’de kullanilan iyotlu
kontrast maddeye bagh gelismis olabilecegi diisiiniildi. Bununla birlikte ikinci
skleroterapi Oncesinde hastaya premedikasyon uygulandigindan bu seans sonrasi
hastada hicbir alerjik reaksiyon gelismemis olmasi ilk seans sonrasinda gelisen alerjik
reaksiyonun bleomisine bagli olmadigini kesin olarak gostermez. Ancak alerjik
reaksiyonun sorumlusu bleomisin olsa bile bu olgudaki deneyimimiz islem Oncesi
yapilacak uygun premedikasyon ile bleomisin skleroterapisinin basar1 ile

uygulanabilecegini gostermektedir.

Calismamiz sonucunda elde ettigimiz bu bulgular, lenfatik ve venoz
malformasyonlarin tedavisinde kullanilan bleomisinin etkin oldugu kadar giivenilir ve

iyi tolere edilebilir bir sklerozan ajan oldugu goriisiinii desteklemektedir.

Bleomisin disinda VM’lerin perkutan skleroterapisinde kullanilan etanol (%95-
98), polidokanol, ethiblok, sodyum teradesil sulfat, etanolamin oleat, zein alkolik
soliisyonu gibi bircok sklerozan ajan mevcuttur. Bunlar arasinda diisiik maliyeti,
antiseptik 6zelligi, kolay temin edilebilirligi ve kullanim kolaylig1 nedeniyle ¢ogunlukla
tercih edilen ve en sik kullanilan sklerozan ajan etanoldir. Tim sklerozanlar iginde en
diisiik niiks oranina sahip ve en etkili ajan oldugu ileri strtlmektedir. Bununla birlikte
VM’ler igin ideal bir sklerozan ajan heniiz bulunamamistir. Sklerozan madde se¢imi
cogunlukla hekimin tercih ve deneyimi, ajanin temin edilebilirlifi ve lezyonun
morfolojisine gore yapilmaktadir (17,65,108,126). Etanol ile skleroterapi etkinligi

literatiirde birgok ¢alismada gdsterilmis bir yontem olup, etanol enjeksiyonu ile vaskiiler

malformasyon lezyonlarinda endotel hiicrelerinde protein denatlrasyonu ile birlikte
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kalict damar duvari tahribati ve trombiis olusumu saglandigindan vaskiiler
malformasyon lezyonlar1 basit obstriiksiyondan ziyade tam olarak oblitere olmaktadir
ve bu sekilde rekanalizasyon ihtimali ortadan kalkmaktadr (16,54,57,102,103).
Etanoliin en 6nemli dezavantajlarindan birisi cilt kapiller yumagma ulastiginda yol
actig1 cilt nekrozu, sinir hasari, 6dem ve olusabilecek kompartman sendromu riskidir.
Yine etanol koagulasyon sistemini aktive edebilme Ozelligine sahip olup farkli
lokasyonlarda trombiis olusumuna yol acabilir, yiiksek miktarlarda enjekte edildiginde
ise santral sinir sistemi depresyonu, hemoliz ve kardiyak arrest gorulebilir bu sebeple
yakin monitorizasyon ile kontrollii enjeksiyonlar yapilmalidir. Bununla birlikte etanol
skleroterapisi oldukc¢a agrili oldugundan siklikla lokal veya genel anestezi yada

sedasyon esliginde uygulanir (126).

Bizim ¢alismamizda 15 VM’li olgumuzun 8’ine her seans i¢in 2-35 ml (ortalama
6,4 ml) ve toplamda her olgu igin 2-72 ml (ortalama 17 ml) arasinda degisen dozlarda
%96’lik etanol ile toplam 21 seans (ortalama 2,6 seans) skleroterapi yapildi. Hastalara
gore semptomlardaki iyilesme 5 olguda (%62,5) mikemmel, 3 olguda (%37,5) belirgin
olarak belirlendi. Tedavi baslangicinda ve sonrasinda cekilen fotograflar {izerinden
yapilan degerlendirmede lezyon goriiniimiindeki iyilesme dlzeyleri 6 olguda (%75)
mukemmel, 2 olguda (%25) ise belirgin olarak saptandi. Tedavi oncesi ve sonrasinda
elde olunmus anatomik olarak eslesen radyolojik goriintiiler karsilastirildiginda lezyon
boyutundaki iyilesme oranlar1 4 olguda (%50) mikemmel, 4 olguda (%50) ise belirgin
olarak saptandi. Rimon ve arkadaslar1 (64) 14’0 ekstremitelerde, 5’i bas ve boyunda,
2’si gdgiis duvarinda yerlesmis semptomatik VM lezyonlar1 nedeniyle toplam 21 olguya
genel anestezi esliginde %96°1ik etanol ile toplam 41 seans skleroterapi uygulamislar ve
21 olgunun 17’sinde (%81) semptomatik olarak parsiyel veya tam iyilesme elde
etmisler ve en iyi sonuclar: lokalize lezyonlarda gézlemlemislerdir. Calisma sonucunda
etanoliin vendz malformasyonlarda semptomatik iyilesme icin etkili bir sklerozan
oldugunu ileri slrmiislerdir. Rimon ve arkadaslarmin yaptigi c¢alisma ile
karsilagtirildiginda bizim ¢alismamizda semptomatik olarak hastalarin %62,5’inde
mikemmel, %37,5’inde belirgin iyilesme gozlenmis, yani tiim hastalar degisik
oranlarda da olsa tedaviden fayda gormiis olup, bu iyilesme orani en az %50°dir.
Shierman ve arkadaslar1 (57) 12 VM olgusuna toplam 30 seans etanol ile skleroterapi

uygulamis 6 olguda tedaviye tam yanit, diger olgularda ise tedavi dncesi sikayetlerde
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farkli derecelerde gerileme bildirmislerdir. Lee ve arkadaslari (65) bas ve boyun
yerlesimli VM lezyonuna sahip 5 hastaya genel veya lokal anestezi altinda %95°lik
etanol ile toplam 8 seans perkutan skleroterapi uygulamislar, tedavi basarisini klinik
olarak lezyon boyutundaki kii¢iilme ve hasta memnuniyeti ile degerlendirilmisler ve bu
calismalarinda tiim hastalarda remisyon ve semptomlarinda azalma rapor etmislerdir.
Bir hastada 3-5 giinde kendiliginden gerileyen gecici faysal paralizi disinda
komplikasyon bildirmeyen arastirmacilar etanoliin perkutan enjeksiyonunun bas ve
boyundaki VM lezyonlarinda etkili, basit ve giivenilir bir yontem oldugunu ileri
stirmiiglerdir. Bu ¢alismada iyilesme sadece semptomlar ve klinikteki duzelme ile
degerlendirilmis olup iyilesme oranlarinin smiflandirildigr araliklar tam olarak
belirtilmemekle birlikte bizim c¢aligmamizda oldugu gibi tiim hastalarda iyilesme
saglandig1 bildirilmistir. Orlando ve arkadaslar1 (63) ekstremitelere yerlesmis
semptomatik VM lezyonu bulunan 39 olguya lokal anestezi esliginde, 1 ml/kg’lik
maksimum doza riayet ederek, ayaktan tedavi seklinde 2 haftalik aralarla perkutan
etanol skleroterapisi uygulamislar ve VM’li hastalarda ayaktan tedavi seklinde kisa
stireli araliklarla diisiik doz etanol kullanilarak yapilan skleroterapinin etkili bir tedavi
oldugunu bildirmislerdir. Bu g¢aligmada arastirmacilar tedavi sonrasinda 14 olguda
(%35,9) semptomlarin tamamen geriledigini, 24 olguda (%61,5) semptomlarda iyilesme
oldugunu, 1 hastada (%2,6) ise semptomlarda gerileme olmadigmi bildirmislerdir. Ayni
calismada 6 olguda (%15,4) lezyonlarin tamamen kayboldugunu, 32 olguda (%82)
lezyon boyutunda azalma oldugunu, 1 hastada (%2,6) ise lezyon boyutunda degisiklik
gOzlenmedigini rapor etmislerdir. Bu ¢alismada iyilesme oranlarinin siniflandirildig:
araliklar tam olarak belirtilmemis olup 1 olguda semptomlarda ve lezyon boyutunda
gerileme olmamasina ragmen bizim c¢alismamizda etanol skleroterapisi uyguladigimiz
VM’li vakalarimizin semptomlarinda tedaviden fayda gérmeyen ve lezyon boyutunda
gerek radyolojik gerek ise gorsel olarak gerileme gostermeyen olgumuz olmamistir.
Ayrica VM’lerde etanol kullanilarak yapilan bu caligmalardan farkli olarak bizim
calisgmamizda lezyonlardaki radyolojik iyilesme de degerlendirilmis olup, subjektif
olarak semptomatik ve gorsel iyilesme, objektif olarak da radyolojik iyilesme tum
hastalarda %50’nin Ustlinde saptanmistir. Semptomatik ve klinik olarak saglanan

iyilesmenin radyolojik olarak da desteklenmesi bizim ¢aligmamizin iistlinligiidiir.
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Literatiirde etanol skleroterapisine bagl en sik bildirilen yan etkiler deride bl
olusumuna neden olan deri iskemisi veya sklerozan ajanin doku araliina sizmasina
bagli olarak goriilen iilserlerdir. Bunlara ilaveten motor ve duyusal sinir hasari, tiketim
koagulopatisi, derin ven trombozu, pulmoner emboli, etanoliin direkt pulmoner
mikrovaskiiler vazospazmi indiiklemesine bagli olarak gelisen akut pulmoner
hipertansiyon, akut bobrek yetmezligine gidebilen hemoglobiniri, etanoliin ani vendz
kontaminasyonuna bagl kardiyak arrest gibi nadir major yan etkiler de literatiirde
bildirilmistir. Etanol skleroterapisi uyguladigimiz 8 hastanin hepsinde lezyon
bolgesinde kisa siireli analjezik kullanimi gerektiren agr1 ve sislik gelisti. Sislik ve agr1
skleroterapi ile lezyonda olusturulmak istenen lokal inflamatuar etki ve lezyon
trombozunun sonucu olup tedavi mekanizmalarmin bir par¢asi oldugundan ne yan etki
ne de komplikasyon olarak kabul edilmedi. Etanol skleroterapisi uyguladigimiz VM’li
bir olgumuzun yumusak damaginda bir hafta i¢cinde kendiliginden gerileyen kucuk bir
iilserasyon gelisti. Dilinde VM lezyonu nedeni ile etanol skleroterapisi uyguladigimiz
bir olgumuzda ise lezyon bolgesinde kisa siire i¢inde kendiliginden gerileyen lokal
parestezi goriildii. Etanol skleroterapisi uyguladigimiz hi¢bir olgumuzda hayati tehlike

olusturacak ya da cerrahi miidahale gerektirecek komplikasyon veya sekel gozlenmedi.

Etanol sklerotearpisi uyguladigimiz olgularimizda elde ettigimiz sonuclar
literatir ile uyumlu olup VM’lerde etanol skleroterapisinin etkin bir tedavi yontemi

oldugunu kanitlamaktadir.

Goyal ve arkadaslar1 (100) 59 VM’li olguya etanol ile skleroterapi uyguladiklari,
lezyonlar1 boyut ve kenar 6zelliklerine gore siniflandirdiklari ¢alismalarinda miikemmel
sonuglar1 ¢ogunlukla kiigiik ve iyi smirli malformasyonlarda, zayif sonuglar1 ise daha
cok biyiik ve kotii smirhi lezyonlarda gozlemlediklerini bildirmislerdir. Bizim
calismamizda da gerek etanol gerekse bleomisin ile tedavi ettigimiz VM’li
olgularimizda hem semptomatik hemde radyolojik olarak diisik tedavi yanit1
saptadigimiz olgular biiyiikk ve kotii smirli lezyonlara sahipti. Bu olgularimizdan

ikisinde daha 6nce gecirilmis cerrahi 6ylisu de mevcuttu.

VM lezyonlarinda etanol ve bleomisin skleroterapisini karsilastirdiklari
caligmalarinda Spence ve arkadaslar1 (18) her biri sikayet, anatomik lokalizasyon,

uygulama 6ncesi ¢ekilen MRG gorintilerinde lezyon boyutu ve infiltrasyon 6zellikleri

85



bakimindan birebir eslestirdikleri 17°ser hastadan olusan iki grupta toplam 34 olgunun
skleroterapi sonucglarini degerlendirmigslerdir. Sklerozan ajan olarak etanol kullanilan
grupta hastalara 1-9 (ortalama 1,7) arasinda degisen seansta, her bir seans igin 1-20 ml
(ortalama 8,1 ml) arasinda degisen dozlarda etanol skleroterapisi uygulamislardir.
Sklerozan ajan olarak bleomisin kullanilan grupta ise 1 ila 8 (ortalama 3,4) arasinda
degisen seansta, her bir seans i¢in 2-15 mg (ortalama 9,1 mg) arasinda degisen dozlarda
bleomisin enjekte etmislerdir. Bizim 15 VM’li olgudan olusan ¢alismamizda 8 VM’li
olguda etanol ile her seans icin 2-35 ml (ortalama 6,4 ml) arasinda degisen dozda, 1-6
arasinda degisen seansta (ortalama 2,6 seans), 7 VM’li olguda ise bleomisin ile her
seans i¢in 4-15 mg (ortalama 9,6 mg) arasinda degisen dozda, 1-3 arasinda degisen
seansta (ortalama 1,7 seans) skleroterapi uygulandi. Spence ve arkadaslarinin yaptigi
caligmada oldugu gibi bizim g¢aligmamizda da seans basmma uygulanan ortalama
sklerozan ajan dozlar1 bleomisin uygulanan grupta etanol uygulanan gruba gore daha
yiikksek olmakla birlikte bizim c¢alismamizda olgu basma uygulanan ortalama seans
sayis1 Spence ve arkadaslarinin yaptigi ¢aligmadan farkli olarak etanol uygulanan grupta
bleomisin uygulanan gruba gére daha fazladir. Bu farkliligin ¢alismamizda sinirli olgu
sayis1 nedeni ile gruplar arasinda lezyonlarin birebir eslestirilememesi ve genelde etanol
kullanilan VM olgularimizin bleomisin kullanilan gruba gore daha kompleks vakalar
olmasindan kaynaklandigin1  diisiinmekteyiz. Spence ve arkadaslarinin (18)
caligmasinda tedavi basaris1 hastalar ve hekimler tarafindan (“daha kétii, degisiklik yok,
daha iyi” seklinde) yapilan degerlendirmede etanol ile tedavi edilen 17 hastanin
timiinde (%100) iyilesme saptanmis olup bleomisin ile tedavi edilen gruptaki 15
hastada iyilesme (%88,2) mevcut iken 2 hastada (%11,8) iyilesme gézlenmemistir.
Bizim g¢alisjmamizda ise hasta ve hekim tarafindan yapilan semptomatik ve gorsel
degerlendirmede degisik oranlarda olmakla birlikte her iki gruptaki olgularimizin
timiinde (%100) iyilesme mevcuttur. Caligmamizda hastalar tarafindan yapilan
semptomatik degerlendirmede etanol uygulanan 8 hastanin tiimiinde (%100) %50’nin
iizerinde semptomatik iyilesme saptandi. Bleomisin uyguladigimiz grupta ise 7 hastanin
6’sinda (%86) %50’nin iizerinde, 1 hastada ise orta derecede (%26-50 araliginda)
semptomatik iyilesme tespit edildi. VM lezyonuna sahip olgularimizin tedavi dncesi ve
sonrasi1 ¢ekilen fotograflar {izerinden yapilan lezyon goriiniimiindeki iyilesme oranlari

her iki gruptaki tim lezyonlarda %50’nin Gzerinde olmakla birlikte etanol ile tedavi
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edilen gruptaki iyilesme ylizdeleri daha yiiksekti. Spence ve arkadaslari (18)
caligmalarinda  tedavi Oncesi ve sonrasinda ¢ekilen MRG  bulgularini
karsilastirdiklarinda her iki grupta da lezyon boyutlarinda azalma gozlemlediklerini,
gruplar arasinda fark saptamadiklarmi bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda da tedavi
oncesinde ve sonrasinda elde olunan MRG bulgularinin karsilastirilmasi ile yapilan
radyolojik degerlendirmede her iki gruptaki lezyonlarin tiimiinde lezyon boyutlarinda
azalma mevcuttur. Bununla birlikte bizim c¢alismamizda radyolojik olarak lezyonda
%50 nin iizerinde iyilesme etanol uyguladigimiz 8 olgunun tiimiinde (%100), bleomisin
uyguladigimiz 7 olgunun ise 5’inde (%71,5) izlenmis olup Spence ve arkadaslarinin
caligmasindan farkli olarak etanol uyguladigimiz grupta bleomisin uyguladigimiz gruba
gore radyolojik iyilesme oranlar1 semptomatik ve gorsel degerlendirmede oldugu gibi
daha yiiksek saptandi. Calismamiz oldukga kiigiik hasta grubunu igcermesine ragmen
tedavi sonuglar1 karsilastirildiginda, literatiir ile benzer sekilde, VM lezyonlarinda
etanoliin bleomisinden biraz daha fazla basari oranina sahip oldugu goriilmektedir.
Bununla birlikte etanol skleroterapisine gore daha az agrili olan bleomisin hastalar

tarafindan daha iyi tolere edilebilmesi nedeniyle etanole tercih edilebilir.

Sonug olarak, periferik VM lezyonlarinin tedavisi oldukga giic ve multidisipliner
yaklasim gerektirmektedir. Cerrahi yaklasim tek basina ¢ogu zaman basarili sonuglar
vermemekte, hatta cerrahi girisim endovaskiiler yolla tedavi sansim1 da ortadan
kaldirabilmektedir. Giinlimiizde VM lezyonlarinin tedavisinde kullanilan yaklagim
endovaskiiler tedavi veya endovaskiiler tedavi sonrasi cerrahi iglem olup yalniz basina
cerrahi Oncelikle tercih edilen bir yaklasim olmaktan ¢ikmistir. Calismamizda VM
lezyonlarinin tedavisinde etanol ve bleomisin, LM lezyonlarinin tedavisinde ise
bleomisin perkutan skleroterapisi basariyla uygulandi ve var olan literatiirdeki basar1 ve
komplikasyon oranlariyla paralellik gdsteren neticelere ulasildi. Vendz ve lenfatik
malformasyon lezyonlarmin tedavisinde perkutan skleroterapi cerrahiye gore daha az
maliyeti, hastalarin daha az hastanede kalis siiresi, daha az invaziv olusu, daha az
komplikasyon oranlar1 ve daha iyi tolore edilebilir olmasi nedeni ile dogru lezyon

smiflandirmasi ve uygun ajan se¢imi saglandigz siirece giivenilir ve etkin bir yontemdir.
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7. SONUC VE ONERILER

1- Calismamizda periferik yerlesimli diisiik akim hizli vaskiiler malformasyon
lezyonu bulunan 25 olgunun perkutan skleroterapi sonrasi tedavi sonuglar1 retrospektif
olarak degerlendirilmistir. VM lezyonuna sahip 15 olgudan 7 tanesine bleomisin, 8
tanesine etanol, LM lezyonuna sahip 10 olguya ise bleomisin ile skleroterapi
uygulanmistir. Semptomatik, gorsel ve radyolojik olarak ii¢ farkli agidan yapilan tedavi
degerlendirmesinde tiim olgularda degisik oranlarda da olsa iyilesme ve hasta
memnuniyeti saglanmig olup iyilesme saptanmayan ya da kotiilesen olgumuz yoktur.
Hicbir olgumuzda hayati tehlike olusturacak ya da cerrahi miidahale gerektirecek

komplikasyon veya sekel gelismemistir.

2- Vaskiiler malformasyonlarda tan1 ve tedavinin planlanmasimda multidisipliner
yaklasim mutlaka saglanmali, disiplinler arasinda ortak bir terminoloji ve siniflandirma

kullanilmalidur.

3- Perkutan skleroterapi, vendz ve lenfatik malformasyon lezyonlarmin
tedavisinde dogru lezyon smiflandirmast ve uygun sklerozan ajan se¢imi saglandigi

stirece glvenilir ve etkin bir tedavi yontemidir.

4- Bleomisin kullanilarak yapilan perkutan skleroterapi LM lezyonlarinin
tedavisinde guvenli ve oldukca etkili bir yontem olup LM’li hastalarda ilk tedavi

secenegi olmalidir.

5- Etanol veya bleomisin kullanilarak yapilan perkutan skleroterapi VM

lezyonlarinda etkili ve guvenli bir tedavi yontemidir.

6- VM lezyonlarmin skleroterpi ile tedavisinde etanol, bleomisin ile
karsilagtirildiginda daha yiiksek basari oranlarma sahiptir. Bununla birlikte daha az

agrili olan bleomisin skleroterapisi hastalar tarafindan daha iyi tolere edilmektedir.

7- Skleroterapi sonrasi lezyonlarda radyolojik iyilesme diizeyleri, semptomatik
veya lezyon goriiniimiindeki iyilesmeden daha az oranda olabilir. Semptomlarin siddeti
cogu zaman malformasyon boyutu ile baglantili olmaylp, semptomlar i¢in
malformasyonun yerlesim yeri ve hemodinamik yapis1 daha anlamlidir.

Semptomlardaki iyilesmenin mutlaka lezyon boyutunda azalma ile iliskili olmasi
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gerekmemektedir. Cogu vakada skleroterapi sonrast lezyonun hemodinamik
ozelliklerinde degisiklik ve/veya lezyonda minimal boyut azalmasi ile semptomatik

diizelme saglanabilmektedir.
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