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BAS VE BOYUN YERLESIMLiI VASKULER
MALFORMASYONLARDA ENDOVASKULER YAKLASIM

OZET

Giris ve Amac: Vaskiller malformasyonlar anormal anjiogenesis sonucu olusan
lokalize veya generalize konjenital vaskiiler lezyonlardir. Bu lezyonlarin dogru
siniflandirilmasi uygun ve dogru tedavi yaklasiminin belirlenmesi agisindan oldukca
onem tasir. Vaskiiler malformasyonlarin tedavisinde lazer, cerrahi rezeksiyon,
endovaskiiler tedavi veya bunlarin kombinasyonu uygulanabilir. Cerrahi tedavinin
kiictik ve lokalize olan lezyonlarda basar1 oran1 yiiksektir. Ancak ¢ogu zaman lezyonun
tamamen c¢ikarilmast miimkiin olmayip cerrahi girisim genellikle niiks, lezyonlarin
biiylimesi, kozmetik sorunlar ve kanama gibi komplikasyonlar ile sonuglanabilir.
Glinlimiizde perkutan embolizasyon ve skleroterapi semptomatik vaskiiler
malformasyonlarin tedavisinde ilk segenek olarak kullanilmaktadir. Bu ¢alismada amag,
bas ve boyun yerlesimli vaskiiler malformasyonlarda endovaskiiler tedavi ve sonuglarini

degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: Bu ¢alismaya Mart 2010 ile Mart 2013 tarihleri arasinda bas ve
boyun yerlesimli vaskiiler malformasyon lezyonu nedeni ile Erciyes Universitesi Tip
Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali Girisimsel Radyoloji Unitesi’nde skleroterapi ve
embolizasyon tedavisi yapilmis 50 olgu (29 kadin, 21 erkek; yas aralig1 2 giin—64 yil;
ortalama 22,8 yil) dahil edildi. Sklerozan madde olarak vendz malformasyonlarda
Polidocanol, lenfatik malformasyonlarda Bleomisin kullanildi. Yiiksek akimli vaskiiler
malformasyonlarda ise embolizan madde olarak n-biitil siyanoakrilat veya Onyx
kullanildi. Toplam 105 seans (1—9; ortalama 2,1 seans) embolizasyon ve skleroterapi

islemi yapildi.

Bulgular: Semptomatik ve radyolojik olarak degerlendirilen olgularin hepsinde

lezyonlarin boyutlarinda kii¢lilme ve sikayetlerinde belirgin azalma tespit edildi.

Sonu¢: Vaskiiler malformasyonlarda endovaskiiler tedavi; dogru smiflandirma
yapildigi, uygun sklerozan madde ve yontem segildigi siirece giivenilir ve etkin bir

segenektir.

Anahtar Kkelimeler: Bleomisin, embolizasyon, NBCA, onyx, polidocanol, skleroterapi,

vaskiiler malformasyon.
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ENDOVASCULAR MANAGEMENT OF THE HEAD AND
NECK VASCULAR MALFORMATIONS

ABSTRACT

Purpose: Vascular malformations are localized or generalized congenital vascular
lesions caused by abnormal angiogenesis. The correct classification of these lesions is
very important for determination of appropriate and accurate treatment approach. Laser
therapy, surgical resection, endovascular therapy or a combination of these methods can
be applied for the treatment of vascular malformations. Although surgical treatment has
a high success rate for small and localized lesions, it can not always provide complete
removal of the lesion and may result in complications such as lesion recurrence,
cosmetic problems and bleeding. Recently, percutaneous embolization and
sclerotherapy is being used as the first choice in the treatment of symptomatic vascular
malformations. Our aim in this study, is to evaluate the results of endovascular

treatment of head and neck located vascular malformations.

Materials and method: Patients with head and neck located vascular malformations,
between March 2010 and March 2013, who underwent percutaneous endovascular
treatment were enrolled into the study. For the 50 patients (29 female, 21 male) with a
mean age of 22,8 years (range, 2 day-64 years); who were included into this study, 105
percutaneous treatment (1-9; mean 2,1) procedures were performed. Polidocanol and
bleomycin were used as sclerosing agent for low-flow vascular malformations. Where
as in the treatment of high-flow vascular malformations, n-butyl cyanoacrylate or onyx

was used as embolic agent.

Results: Radiologically reduction in size of all lesions and clinically a significant

decrease in complaints in all patients were detected.

Conclusion: When the lesions are classified correctly and the appropriate treatment
option and sclerosing agent is selected endovascular treatment of vascular

malformations is an effective and reliable method for vascular malformations.

Key words: Bleomycin, embolization, NBCA, onyx, polidocanol, sclerotherapy,

vascular malformation.
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1. GIRIS VE AMAC

Vaskiiler anomali (VA) kan veya lenf damar1 kaynakli tiimor ve malformasyonlari ifade
eden bir terimdir. VA’lar yalnizca deriyi tutan milimetrik lezyonlardan ¢oklu organ ve
doku planlarin1 tutan genis lezyonlara kadar degiskenlik gosteren, tani ve tedavisi
zorluklar iceren bir hastalik grubudur VA'lar sik goriilen bir hastalik grubunu
olusturmakta olup daha ¢ok c¢ocuklarda olmak iizere tiim yas gruplarinda karsimiza
cikmaktadir. Viicudun hemen her bdlgesinde goriilebilen bu lezyonlarin yol actigt klinik
bulgular siklikla miiphem olup asemptomatik veya agri, noropati, kozmetik sorunlar,
fonksiyonel problemler, kanama ve hayati tehlikesi bulunan kalp yetmezligi arasinda
degiskenlik gosteren genis bir semptom spektrumuna sahiptir (1). Varyasyonlar oldukga

fazla olup, isimlendirme ve siniflandirmalar1 yillardir problem olusturmustur.

VA’nin dogru smiflandirmast uygun ve dogru tedavi yaklagimimin belirlenmesi
acisindan oldukga 6nem tagir. 1996’da Roma’da yapilan ISSVA (International Society
for the Study of Vascular Anomalies) toplantisinda vaskiiler malformasyonlarin
hiicresel (biyolojik) tiplerine, akim 0&zelliklerine ve klinik davranisina gore bir
siiflandirma sistemi olusturuldu ve en yeni versiyonu 2007’de tanimlandi. Bu
siniflamaya gore vaskiiller malformasyonlar hemodinamigine gore yavas akimli
(kapiller, venoz, lenfatik, kapiller-vendz ve kapiller-lenfatikovenéz malformasyonlar)
ve yiiksek akimli (arteriyovendz fistiiller, arteriyovenéz malformasyonlar)

malformasyonlar olarak siniflandirilmistir (2,3).

Vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde lazer, cerrahi rezeksiyon, perkutan

yoldan embolizasyon ya da skleroterapi veya bunlarin kombinasyonu uygulanabilir.



Lezyonun morfolojisi, hekimin deneyimi ve hastanin tercihi  vaskiiler
malformasyonlarda endovaskiiler tedavi, cerrahi tedavi veya kombine tedavi seklini
belirlemektedir. Cerrahi yontemle tam tedavi kiiclik ve lokalize olan lezyonlar disinda
¢ogu zaman mimkiin olmayip genellikle niiks, lezyonlarin biiyliimesi ve kanama gibi
komplikasyonlar ile sonuglanabilir (4, 5, 6). Ozellikle bas ve boyun yerlesimli vaskiiler
malformasyonlarda cerrahi tedavi, zahmetli olabilir ve sinir hasar1 riski yliksek
oldugundan artik daha az tercih edilen yontemdir (7). Endovaskiiler tedavide amag tek
basimma uygulandiginda olabildigince lezyon boyutlarimi kiigiiltmek veya ortadan
kaldirmaktir. Cerrahi 6ncesi uygulandiginda ise etkili devaskiilarizasyonu saglayip kan
kaybin1 azaltmak ve cerrahiyi kolaylagtirmaktir. Giiniimiizde perkutan embolizasyon ve
skleroterapi semptomatik olan vaskiiler malformasyonlu olgularin tedavisinde ilk

secenek olarak kullanilmaktadir (8).

Bu ¢alismada amag, bas ve boyun yerlesimli vaskiiler malformasyonlarda endovaskiiler

tedavi ve sonuglarini degerlendirmektir.



2. GENEL BILGILER

2.1. TANIM

Vaskiiler anomali kan veya lenf damarlarindan kaynaklanan tiimér 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

viicudun tiim bolgelerinde goriilebilir (1).
2.2. PATOGENEZ

Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 dogumsal olup, intrauterin yasamin 4. ile 10. haftas1
arasinda, vaskiiler gelisimdeki bir hata sonucu meydana gelirler. Bu gelisim sirasinda
primitif embriyolojik vaskiiler elemanlarin rezorpsiyonun diizenli gerceklesmemesi
sonucunda matiir olmayan retiform pleksus sathasindaki anormal vaskiiler yapilar
persistan kalir (9). Sekil 1°de vaskiiler malformasyonlarin gelisme mekanizmasi sematik

olarak gosterilmistir.



Capillary plexus
T \\l
W
4!
’

| Venous malformation |

‘ Arteriovenous fistula |

| Lymphatic malformation |

Sekil 1. Vaskiiler malformasyonlarin gelisme mekanizmasi (9 numarali kaynaktan

alimmustir).

2.3. SINIFLANDIRMA

Gecmiste VA’larin tan1 ve tedavisinde terminolojinin yanlis kullanimindan dolay1
onemli Olgiide zorluklarla karsilasilmistir. Biyolojik siniflama, VA alanindaki
terminoloji kaynakli karigikligin giderilmesine yardimci olmustur. Modern VA
siiflandirmasinin temelini olusturan ve ilk kez 1982°de Mulliken ve Glowacki
tarafindan ileri siiriilen bu smiflama ile tim VA lezyonlar1 biyolojik ve patolojik
farkliliklarina gore hemanjiyomlar ve vaskiiler malformasyonlar olmak iizere iki ana

kategoriye ayrildi (Tablo 1).

Hemanjiyomlar neonatal donemde hizli biiyiime ve hiperseliilarite goriilen proliferasyon
fazini seliilaritede azalma ve fibrozis ile karakterize involiisyon fazinin takip ettigi benin
neoplastik lezyonlar olarak tanimlandi. Bu ilk siniflandirma daha sonra vaskiiler
tiimorleri kapsayacak sekilde genisletildi. “-oma’ son eki sadece artmis hiicresel dongii
gosteren lezyonlar icin kullanildi, infantil hemanjiyom (IH) bu kategorideki klasik

ornektir. Vaskiiler malformasyon terimi ise normal endotelyal hiicre dongiisii gosteren



matiir endotel ile doseli vaskiiler kanallardan olusan, dogumda var olan ve ¢ocugun
gelisimi ile orantili olarak biliyliyen lezyonlar olarak tanimlandi. Vaskiiler
malformasyonlar kapiller, vendz, arteryel, lenfatik ve fistiiloz olmak iizere ileri alt

gruplara da ayrildi (5, 10)

Tablo 1. Mulliken JB. ve Glowacki J. tarafindan yapilan vaskiiler anomali siniflamasi

(10).

Hemanjiyomlar Vaskiiler Malformasyonlar

Proliferasyon fazi Kapiller
Involiisyon fazi Vendz

Arteryel
Lenfatik

Fistiil

1983’de Burrows ve arkadaglart (11) bu smiflandirmaya lezyonlarin anjiyografik
farkliliklarin1 ve akim o6zelliklerini ilk kez dahil etmis olup daha sonra 1993 yilinda
Jackson ve arkadaslar1 (12) dogrudan tan1 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 hemanjiyomlar1 ayr1 kategorilerde tutarak vaskiiler
malformasyon lezyonlarin1 akim 6zelliklerine gore diisiik akim hizli malformasyonlar
ve yliksek akim hizli malformasyonlar olarak iki ana gruba ayirdilar (Tablo 2).
Basitlestirmek i¢in, ¢ogu aragtirmacit LM’leri Jackson’in diisiik hizli akim kategorisine

dahil etmek fikrindedir (5).



Tablo 2. Vaskiiler dinamiklere gore Jackson tarafindan yapilan vaskiiler anomali

siniflamasi (12).

L Hemanjiyomlar

II. Vaskiiler malformasyonlar

a. Diisiik akimli (Ven6z malformasyon)

b. Yiiksek akimli (Arteriyovendz malformasyon)

II1. Lenfatik malformasyonlar

1976’da Mulliken ve Young VA’lar konusunda devam etmekte olan siniflandirma ve
arastirmalara daha fazla agiklik getirmek amaciyla VA calismalar i¢in uluslararasi
calistay1 kurdu ve daha sonra bu ¢alistay 1992°de Budapeste’de VA’lar igin uluslararasi
calisma toplulugu (ISSVA) haline doniistli. Kurulusundan itibaren iki yilda bir toplanan
bu topluluk tiim VA’larin dogru smiflandirilmasi, tan1 ve tedavisine hizmet etmeyi
ama¢ edinmis olup hizla gelisen multidisipliner katilimcilarla bu konudaki gelismelere
oncilik etmektedir (5). Mulliken’den sonra lezyonlarin klinik davranis, histolojik ve
akim oOzellikleri temel alinarak 1996°’da Roma’da yapilan ISSVA toplantisinda kabul
edilen VA’larin son modern siniflandirmasinin en yeni versiyonu 2007’de tanimlandi

(Tablo 3) (2, 3).

Gliniimiizde vaskiiler malformasyon lezyonlarmmin dogru tani ve smiflandiriimasi
uygulanacak tedavi yontemlerinin tespiti i¢in biiyiik Onem tasimaktadir. Arteryel
bileseni bulunan malformasyonlar yiiksek akimli, arteryel bileseni bulunmayan
malformasyonlar ise diigilk akimli malformasyon olarak kabul edilir (13). ‘-oma’ son
eki tiimoral proliferasyon anlami tagimaktadir ve bu nedenle vaskiiler
malformasyonlarin anjiyoma, lenfanjiyoma, hemanjiyoma olarak adlandirilmasi hatali
kabul edilmektedir (10). Ayrica ge¢miste birgok VA tipini tanimlamak i¢in en sik
kullanilan ‘hemanjiyom’ ve tiirevi kelimeler siklikla terminolojide karigikliga ve anlam
kargasasina neden olmaktadir, bunun en yaygin 6rnegi yillarca vendz malformasyon

lezyonlar1 i¢in kullanilan kavern6z hemanjiyom terimidir.



Ozellikle eriskinlerde hemanjiyom terimi modern isimlendirmede yanlis ve yamiltict
kabul edilir ve terk edilmelidir (14). Tanmnin dogru konmasi dogru tedavi icin de

gereklidir, yanlis tedavi skar, sekil bozuklugu, progresyon ile sonuglanabilir (15).

Tablo 3. Vaskiiler anomalilerin ISSVA tarafindan giincellenen semasi (3)

VASKULER TUMORLER

VASKULER MALFORMASYONLAR

Infantil hemanjiyoma
Konjenital hemanjiyoma
(RICH, NICH)
Tufted anjiyoma
Kaposiform
Hemanjiyoendotelyoma
Spindle cell
Hemanjiyoendotelyoma
Diger nadir
hemanjiyoendotelyomalar
(epiteloid, bilesik, retiform,
polimorfik, Dabska tm,
lenfanjioendotelyomatozis vb.)
Kazanilmis dermatolojik
vaskiiler timorler (pyojenik
graniilom, targetoid hemanjiyom,
glomeroloid hemanjiyom,

mikroventiler hemanjiyom gibi)

Diisiik akimh vaskiiler malformasyonlar

Kapiller malformasyon (CM)
Porto sarap lekesi
Telenjicktazi

Anjiyokeratom

Vendz malformasyon (VM)
Yaygin sporadik VM

Bean sendromu

Ailesel kutan6z ve mukozal VM
Glomovenz malformasyon
Mafucci sendromu

Lenfatik malformasyon (LM)

Yiiksek akimh vaskiiler malformasyonlar

Arteriyel malformasyon
Arteriyovendz fistiil (AVF)
Arteriyovendz malformasyon (AVM)

Kompleks-kombine vaskiiler

malformasyonlar
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




2.4. HEMANJIiYOMLAR

Hemanjiyomlar vaskiiler endotel hiicrelerinin proliferasyonundan kaynaklanan benign
lezyonlardir. Hizla boliinerek ¢ogalan endotel hiicrelerinden olusurlar. Genellikle
yasamin ilk haftasinda goriiliir (16). En sik yerlestigi organ deridir. Viicutta herhangi bir
yerde goriilebilmekle birlikte en sik (%60) bas ve boyun bdlgesinde yerlesirler ve en sik
rastlamlan tipi %90 oraninda goriilen IH'dir (15). Lezyonlarin %30-50’si dogumda
mevcut olup diger yarisi dogumdan sonraki ilk ayda ortaya ¢ikar, hastanin viicut
biiyiime hizindan ¢ok daha hizli boyut artist gosterir. 6—12 ay siiren 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 oranindadir.

Proliferatif fazda gergin ve kabarik, parlak kirmizi renkte, keskin smirli, komprese
olmayan plak ya da nodiil seklindeki lezyonda involiisyonun ilk belirtisi lezyon
santralinden baglay1p cevreye dogru ilerleyen matlasma ve yumusamadir. Proliferasyon
evresindeki hemanjiyomlar yiiksek akimli lezyonlardir. Bu donemde fizik muayenede
ugultu, pulsatilite ve sicaklik artisi goriilebilir. Lezyonlarin ¢ogu herhangi bir iz

birakmadan iyilesebilecegi gibi rezidiiel skar veya atrofi ile de iyilesebilir (10, 15).

[H’lerin spontan gerilemesinden dolay1, olgularin ¢ogunda tedavi gerekmez. Tiim
hemanjiomlarin yaklasik %10—20’sinin tedavi edilmesi gerekir. Tedavi i¢in major
endikasyonlar; tilserasyon, kanama, gormeyi engelleyen periokiiler lezyon, yiiksek
debili kalp yetmezligi, hava yolunun kompresyonu, hizli biiyiiyen ve distorsiyona neden

olan fasiyal hemanjiyomlar ve semptomatik kas hemanjiyomlaridir (17).

Hemanjiyomlarda tani ¢ogunlukla radyolojik goriintiilemeye gerek kalmadan dikkatli
anamnez ve fizik muayene esliginde tipik klinik bulgulara dayali olarak yapilir.
Goriintlileme tan1 acisindan siipheli, atipik vakalarda ya da lezyon uzanimini belirlemek
amaciyla genis bas ve boyun hemanjiyomlarinda, spinal veya perianal bolgeye komsu
hemanjiomlarda ve ¢ok sayida (>4) kutandz hemanjiom varliginda uygulanabilir (17,

14).

Ultrasonografi (US)’ de diizgiin sinirli, lobiile konturlu, hipo ve/veya hiperekoik solid
kitle seklinde goriiliirler. Doppler ultrasonografi (DUS)’ de 6zellikle proliferatif fazda



daha belirgin olmak iizere arteryel ve vendz kanlanma saptanir. Spektral analizde
arteryel kanlanma diisiik direnglidir. Vendz malformasyonlarin (VM) tersine, probu
bastirmakla lezyonda kompresyon izlenmez (14). Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’de T1 agirhikli (T1A) gorlintiilerde kaslara gore izo-hipointens, T2 agirlikli
(T2A) goriintiilerde ise hiperintens, 1yi simirli, genellikle lobiile konturlu lezyonlar
seklinde izlenirler. Lezyondaki akim hiz1 yiliksek damarlar yumusak doku kitlesi
icerisinde veya g¢evresinde spin eko sekanslarda flow-void goriiniimde izlenirken
gradient eko sekanslarda hiperintens goriiniime sahiptir. Hizli kan akimli damarlar
siklikla kitlenin periferinde yerlesimlidir. Perilezyonel 6dem goriilmemelidir. Kontrast

enjeksiyonu sonrasi diffiiz yogun kontrastlanma goriiliir (17, 18).

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 ayirict tanida fibrosarkom, rabdomyosarkom,
noroblastom, hemanjiyoperisitoma gibi diger tiimoral lezyonlar da akilda

bulundurulmalidir (17).

Dogumda proliferatif fazin1 tamamlamis olarak bulunan konjenital hemanjiyomlarin
(KH) bundan sonraki seyirlerine gore iki alt grubu tanmimlanmistir: ¢ocukla orantili
biiylime gosteren ancak gerilemeyen, involiisyon gdstermeyen konjenital hemanjiyoma
(Non-involuting congenital hemangioma, NICH) ve dogumdan sonraki ilk 1-2 yil
(ortalama 14 ay) icinde tamamen gerileyen hizli involiisyon gosteren konjenital
hemanjiyoma (Rapidly involuting congenital hemangioma, RICH) (15). KH’ler, IH’ler
ile benzer MRG goriintii karakteristiklerine sahiptirler. IH’lerde kalsifikasyon veya
flebolite ait sinyal void goriiniim asla goriilmez iken KH ve VM’lerde goriilebilir. NICH
icin embolizasyon ve skleroterapi etkinligi diisiik oldugundan en iyi tedavi se¢enegi

cerrahidir (17).
2.5. VASKULER MALFORMASYONLAR

Vaskiiler malformasyonlar vaskiiler gelisimdeki hatalar sonucu olugur (10). Bir¢ogunun
sebebi belli olmayip, sporadiktir. Bazilari ailesel olup otozomal dominant gegis gosterir.
Bu lezyonlarda taninin dogru konulmasi ve adlandirmanin dikkatli yapilmasi énemlidir.
Ciinkii klinik seyir, morbidite, prognoz ve tedavide birbirinden farkliliklar vardir (2).

Vaskiiler malformasyonlar, hemanjiyomlar gibi timoér ozellikleri gostermezler. Bu
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lezyonlar gelisimsel anomalilerdir ve kural olarak hepsi dogumda mevcuttur. Yine
hemanjiyomlardan farkli olarak kizlarla erkeklerde esit siklikta goriiliirler.
Hemanjiomlar i¢in olmazsa olmaz bir 6zellik olan proliferasyon ve involiisyon evreleri
vaskiiler malformasyon lezyonlarinda yoktur. Kendi kendine involiisyon olmadigi i¢in

bu lezyonlar tedavi edilmezler ise dmiir boyu kaybolmazlar (10).

Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 bilesenindeki baskin damar tipine gore kapiller,
vendz, arteriyel, lenfatik ve bunlarin karisimindan olusan kombine tip olarak
siiflandirilmaktadir. Bu siniflamaya ek olarak dogru tedavi yaklasimini daha 6n plana
alan, lezyon icindeki kan akiminin hizina gore de vaskiiler malformasyon lezyonlar1

siniflandirilmistir (3).
2.5.1. Klinik Bulgular

Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 her zaman dogumda bulunmakla birlikte,
lezyonlarda biiyiime veya semptom olusana kadar saptanamayabilir. Ik olarak siklikla
cocukluk déneminde fark edilirler, ancak hormonal etmenlere bagl olarak ergenlik ve
hamilelik donemlerinde de yeni tani alan olgular goriilebilir. Baz1 olgularda lezyonlar
tromboz, enfeksiyon veya travma gibi etkenler sonucunda belirginlesebilir (12).
Olgularin semptomlar1 lezyonun yerlesim yerine, biiyiikliigiine bagl olarak degiskenlik
gosterebilir. Yaygin semptomlar arasinda agri, sislik, hareket kisitliligi, pulsasyon, lokal
1s1 artist veya kaybi, hipertrikoz, {fiiriim, cilt yapisinda ve kozmetik goriiniimde
degisiklikler, sinir basisina bagli olarak noéropati, kanama, yutma giigliigii, nefes darlig

ve konjestif kalp yetmezligi sayilabilir (19).
2.5.2. Goriintiileme Teknikleri

Vaskiiler ~ malformasyon  lezyonlarinin  kesin  tanisinda, dogru  sekilde
siiflandirilmasinda ve uygun tedavi yonteminin se¢iminde klinik bulgular ile birlikte
degerlendirildiginde goriintiileme yontemleri temel rol oynar. Siklikla kullanilan
goriintiileme yontemleri arasinda direkt radyografi, US, DUS, bilgisayarli tomografi
(BT), MRG, kateter anjiyografi ve direkt perkutan flebografi (DPF) yer alir. Bunlar
icerisinde ayrmtili anatomik bilgi icin yiiksek yumusak doku kontrast rezoliisyonu
nedeni ile MRG ve lezyonun hemodinamik durumu hakkinda degerli bilgiler saglayan

DUS siklikla tercih edilen invaziv olmayan goriintiilleme yontemlerdir.
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2.5.2.1. Direkt Radyografi

Sinirli  yumusak doku kontrast rezollisyonu nedeni ile vaskiiler malformasyon
lezyonlarinin tanisinda ve smiflandirmasinda 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 patognomonik kabul edilen flebolitlerin
varlig1 tespit edilebilir (6, 11, 16, 20).

2.5.2.2. Ultrasonografi

Ucuz, invaziv olmayan ve kolay uygulanabilir bir goriintileme yontemi olan US
vaskiiler malformasyonlarin degerlendirilmesinde siklikla bagvurulan ilk radyolojik
yontemdir. Iyonize radyasyon icermemesi ozellikle gen¢ yas grubundaki VA’l
hastalarda nispeten daha onemlidir. Gri skala US o6zellikle yiizeyel yerlesim gdsteren
lezyonlarin morfolojisi, boyutu ve uzanimi hakkinda bilgi saglar. DUS ile lezyonlarin
arteryel ve vendz akimlar1 hakkinda bilgi edinilebilir ve akim dinamikleri de 6l¢iilebilir
(21). Ayrica klinik endikasyon varliginda, US wvaskiiler lezyonlara goriintiileme
esliginde perkutan girisimler i¢in kilavuz goriintiileme yontemi olarak da
kullanilmaktadir. Ancak US ve RDUS’nin etkinligi derin yerlesimli, biiytlik, hava ve
kemikler ile yakin komsuluk gdsteren organlarda kisitlidir(22).

Vaskiiler malformasyonlar i¢in US’nin tanisal yararliliginin ve hedeflerinin farkinda
olunmas1 oOnemlidir. Klinik olarak vaskiiler malformasyon olasili lezyonlarin
tanimlanmasi i¢in yapilan US ve DUS incelemesinin amaci yiliksek 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 (5).
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2.5.2.3. Bilgisayarh Tomografi

Bilgisayarli tomografi vaskiiler malformasyon lezyonlarinin yayilim derecesini,
kemiklerde yaptig1 degisiklikleri ve yumusak doku flebolitlerini direkt radyografiden
daha net gosterebilir. Cok kesitli BT teknolojisindeki hizli gelismeler sayesinde
vaskiiler malformasyon lezyonlarinin opaklagsma paternleri, besleyici arterleri, drenaj
venleri ve nidus yapist konusunda daha iyi bilgi elde edilebilmektedir ancak

unutulmamalidir ki BT teknolojisi iyonizan radyasyon kullanimini gerektirmektedir

(15).
2.5.2.4. Manyetik Rezonans Goriintiileme

Manyetik rezonans goriintiileme vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tanisi ve
ozellikle smiflandirmasi konusunda giliniimiizde en etkin kesitsel gorlintiileme
yontemidir. Yiiksek yumusak doku kontrast rezoliisyonu sayesinde MRG ile lezyonlarin
komsu organlar, sinirler, tendonlar ve kas gruplar ile olan anatomik iliskileri detayli
olarak saptanabilir. Iyonizan radyasyon icermemesi, her ii¢ diizlemde de goriintii
alabilmesi ve akimin kontrastsiz goriintiilenebilmesi MRG’nin en Onemli

ustiinliiklerindendir.

Vaskiiler malformasyon degerlendirmesi i¢in temel MRG protokoliinde incelemeye
lezyon morfolojisi ve temel anatomik degerlendirme i¢in ideal olan T1A turbo spin eko
sekans ile baglanmalidir. Bunu lezyon boyutlarin1 ve uzanimini en dogru tanimlayan
yag baskili T2A spin eko veya short tau invertion recovery (STIR) sekanslari takip
etmelidir. T2A ve STIR goriintiilerde diisiik akimli lezyonlar tipik olarak belirgin
yiiksek sinyal intensitesinde, yiiksek akimli lezyonlar ise belirgin diisiikk sinyal
intensitesinde (flow void) goriiliir ve dogru smiflandirma yapilabilir. T1A ve T2A bu
goriintiiler birbirine dik en az iki farkli planda alinmalidir. MRG c¢alismasi lezyonun
kontrastlanmasini degerlendirmek amaciyla intravendz gadolinyum selatlar1 verildikten

sonra yag baskil1 T1A turbo spin eko goriintiileriyle sonlandirilabilir.

Kontrast sonrast elde olunan TI1A gorintiler ile disik akimh (VM ve LM)
malformasyonlar arasinda ayrim yapilabilir. Lezyon belirgin kontrastlaniyorsa VM,
lezyonda kontrastlanma izlenmemesi veya az miktarda duvar ya da septal kontrastlanma

varligi LM lehine degerlendirilir (5, 6, 18, 23).
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Diisiik akimli lezyonlardan 6zellikle VM’ler i¢in anlamli olan hemosiderin, distrofik
kalsifikasyon veya flebolitlerin varligi tiim sekanslarda sinyalsiz (sinyal void) alanlar
olarak izlenmekte olup bunlar manyetik duyarlilig1 fazla olan Gradient eko T2* agirlikl

sekanslar ile daha net goriintiilenebilir (5).

MRG vaskiiler malformasyonlarin tespiti ve karakterizasyonunda kullanilmasinin yani
sira diisik akimli  malformasyonlarda skleroterapi sonrasi tedavi sonuglarin
degerlendirme i¢in de kullanilabilir. Tedavi sonrasi lezyonlarda heterojenitede artis, T2

sinyal intensitesinde ve kontraslanmada azalma gozlenir (5, 6, 23).
2.5.2.5. Kateter Anjiyografi ve Direkt Perkutan Flebografi

Kateter anjiyografi ve DPF vaskiiler malformasyonlarin tanist ve siniflandirilmasi igin
kullanilan, invaziv ve iyonizan radyasyon maruziyeti gerektiren altin standart
goriintiileme teknikleridir. Kateter anjiyografide yiiksek akimli malformasyonlarda
lezyonun dogru smiflandirilmasinin yapilmasinin yani sira embolizasyon islemi i¢in
akses saglayacak arteryel yapinin da tayin edilmesi saglanir, boylece gerceklestirilecek
islemin uygunlugu ve giivenligi konusunda bilgi sahibi olunur (24). Rutin arteriografi
ve venografide ozellikle diigiik akimli vaskiiler malformasyon lezyonlarinin yeterince
opaklagmas1 gerceklesmeyebilir, bu nedenle bu teknik tani ve siniflandirmada yetersiz
kalabilir. DPF adindan da anlasildig1 gibi dogrudan cilt iizerinden ince uc¢lu igne ile
lezyonun ponksiyonu ve floroskopi esliginde kontrast madde enjeksiyonu sonrasi
goriintiilenmesi islemidir. Ozellikle diisiik akimli malformasyonlarda tercih edilen DPF
ile lezyon ve vendz drenaji konusunda bilgi edinilir; skleroterapi 6ncesinde lezyonun

hacmi ve kullanilmasi gereken sklerozan ilacin miktar1 belirlenebilir (5, 6).
2.5.3. Tedavi

Tan1 ve tedavisi zorluklar igeren vaskiiler malformasyonlar, VA’lar alaninda tanm ve
tedavideki en son gelismeleri yakindan takip eden multidisipliner bir ekip tarafindan
degerlendirilmeli ve bu lezyonlar i¢in izlenecek tedavi yontemi bu ekibin ortak karar ile
belirlenmelidir. Spesifik hasta popiilasyonuna bagli olarak bdyle bir multidisipliner ekip
girisimsel radyolog, kardiyovaskiiler cerrah, plastik cerrah, anestezi uzmani,
dermatolog, kulak burun bogaz uzmani, ortopedi uzmani, onkolog, pediatrik onkolog ve

fizik tedavi uzmanindan olusmalidir (6, 20).
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2.5.3.1. Konservatif Yaklasim

Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 ¢ocukluk caginda ve siklikla ergenlikte biiylime
gosterirler ancak yasamin 4. ve 5. dekadlarinda ise stabilize olma egilimindedirler.
Konservatif (tedavisiz) yaklasim, kozmetik deformiteler diginda ciddi bir semptom
yoklugunda tercih edilebilir, ancak olgular vaskiiler malformasyon lezyonlarinin malign
olmadig1t ve progrese olma ihtimallerinin diisiik oldugu konusunda mutlaka
bilgilendirilmeli ve belli araliklarla takip edilmelidirler. Semptomlar: tetikleyen
aktivitelerden kacinma ve ekstremite lezyonlarinda uyku esnasinda lezyon bdlgesinin
elevasyonunun 6nerilmesi, bazi lezyonlar hormonal olarak duyarli 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 (5, 6, 19, 25).
2.5.3.2. Cerrahi Tedavi

Gilinlimiizde cerrahi yaklagim rutinde tercih edilen tedavi sekli degildir, primer olarak
smirli  ve kiiglik boyuttaki vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde
uygulanabilir. Ancak ¢ogu zaman tek basina uygulanan cerrahi yaklagim asiri kanama
nedeniyle yetersiz kalabilir. Masif kanama, organ hasar1 gibi oldukg¢a tehlikeli
komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasina neden olabilir ve besleyici arterlerin baglanmasi
sebebiyle ileride yapilabilecek bir endovaskiiler tedavinin etkinligini de kisitlayabilir
(4). Biiyiik boyutlu, yiiksek akimli ve cerrahi olarak ulasilmasi giic olan lezyonlarin
tedavisinde cerrahi tedavi endovaskiiler yaklasimla birlikte kombine olarak

uygulanmaktadir (26).
2.5.3.3. Endovaskiiler Tedavi

Vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde endovaskiiler tedavi daha az invaziv
olmasi ve cerrahi tedaviye bagli morbiditeyi azalttig1 i¢in giiniimiizde ilk yontem olarak
tercih edilmektedir. Giinlimiizde bu yaklasim i¢in kullanilan maddeler arasinda
polidokanol, n-biitil siyanoakrilat (NBCA), polivinil alkol partikiilleri, etilen vinil alkol
kopolimer, metalik koiller gibi embolizan maddeler, bleomisin, etanol, OK-432,
sodyum tetradesil stilfat, doksisiklin gibi sklerozan maddeler sayilabilir. Endovaskiiler

tedavide yontem ve kullanilacak madde, vaskiiler malformasyonun yerlesimine, akim
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dinamigine, biiylikliigiine ve uygulayici deneyimine gore belirlenir. Yiiksek akimli
vaskiiler malformasyonlarda genellikle ama¢ lezyonun nidusunu oblitere etmektir.
Ancak nidusun selektif kateterize edilemedigi durumlarda nidusa direkt ponksiyonla
ulagilip  perkiitan embolizasyon da  yapilabilir. Diisiik akimlhi  vaskiiler
malformasyonlarda cerrahi 6ncesi lezyon boyutunu kiigliltmek, cerrahi sonrasi
tamamlayict ya da tek basina perkutan skleroterapi de uygulanabilmektedir. (5, 6, 16,
25, 27, 28).

2.5.4. Vaskiiler Malformasyon Tipleri
2.5.4.1. Arteriyovenoz Malformasyon (AVM)

AVM’ler besleyici arterler, drene edici venler ile bu arter ve venleri baglayan ¢oklu
tortioze displastik damarlardan meydana gelen lezyon santralindeki nidusdan olusur. Bu
lezyonlarda arada kapiller bir yatak olmadan arterler nidus aracilig1 ile dogrudan venoz
sisteme acilmaktadir (8, 16, 29). AVM’ler en yaygin olarak santral sinir sisteminde
bulunur, bunu ekstrakranial bas ve boyun, ekstremiteler, gévde ve i¢ organlar takip eder
(30). Tek kanall1 basit arteriyovendz baglantilar konjenital arteriyovendz fistiil olarak
belirtilir (31). Edinsel arteriyovendz fistiiller konjenital arteriyovendz fistiillerden
farklidir ve daha sik goriiliir. Iatrojenik, travmatik, enfeksiyon veya tiimor nedeniyle
komsu damar erozyonuna ya da komsu ven icine arteriyel anevrizma riiptiiriine
sekonder gelisebilir (32). Vendz sant1 olmayan piir arteriyel malformasyonlar nadiren
goriiliir ve muhtemelen anevrizmal formasyon gosteren displastik arterler ve persistant

embriyonel arterlere (kalici siyatik arter gibi) sekonder olabilir (33).

AVM’ler kadin ve erkeklerde esit siklikta izlenir. Konjenital olmakla birlikte
lezyonlarin %40°1 dogumda fark edilir, ¢ogu ileri ¢cocukluk evrelerine hatta yetiskin
doneme kadar gizli kalir (34). Genellikle ergenlikteki hormonal degisikliklere, trombiis,

enfeksiyon ya da travmaya sekonder semptomatik olurlar (35).

AVM’lerin biliyiime paterni diger vaskiiler malformasyonlar ile benzer olup bedenin
bliyimesi ile orantilidir. AVM’lerde biiylime hiicresel proliferasyonla degil
hemodinamik degisiklikler ile olur. Primer patoloji arteriyovendz santin olustugu nidus

diizeyindedir, bu nedenle nidus inaktive edilmeden gerceklestirilen basarisiz cerrahi
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rezeksiyon, biyopsi ya da proksimal arteriyel ligasyon veya embolizasyondan sonra

lezyonda daha agresif biiyiime goriilebilir (16).

Agrili biiyiime gosterebilen lezyonda, fizik muayenede palpasyon ile 1s1 artisi,
pulsasyon ve thrill, oskiiltasyonda ise iifiirim varligt 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. Artmis kan akimima sekonder
iskelette asir1 biiylime ve hipertrofi gelisebilir. Nadiren ¢ok yiiksek akimli lezyonlar

infantil donemde hiperdinamik kalp yetmezligine yol agar (34).

1990 yilinda ISSVA tarafindan kabul edilen Schobinger siniflamasina gére AVM’ler
klinik olarak 4 evreye ayrilir (36):

Evre 1: Sessiz ve asemptomatik evre; ciltte renk degisikligi ve 1s1 artist
Evre 2: Progresyon evresi; lezyonda pulsasyon, thrill ve tiflirim

Evre 3: Komplikasyon evresi; lilserasyon, kanama, nekroz, distal iskemik degisiklikler,

yumusak doku ve kemik degisiklikleri
Evre 4: Dekompanzasyon evresi; yiiksek debili kalp yetmezligi

[k dénemden itibaren DUS lezyondaki arteriyelize vendz akimi gostererek
arteriyovendz sant1 ortaya koyar. (6). US’de eslik eden belirgin yumusak doku kitlesi
olmaksizin ¢ok sayida genislemis vaskiiler kanallar i¢eren, heterojen i¢yap1 6zelliginde
izlenen lezyonlarda doppler bakida yiiksek hizli diisiik direngli arteriyel akim ve drene

edici venlerde arteriyelize vendz akim goriiliir (29).

AVM’lerin en yaygin MRG bulgusu santral nidustaki displastik damarlarin T2A spin
eko sekanslarda hipointens ¢oklu flow void diiglimler seklinde izlenmesidir. Belirgin
besleyici damarlar1 ve drenaj venleri neredeyse her zaman goriilmektedir. AVM’ler

hemorajik ya da trombotik odak gosterebilir (8).

Rabdomyosarkom, anjiyosarkom ve hemanjiyoperisitom gibi agresif lezyonlar bazen
AVM’ler ile ortlisen oOzelliklere sahip olabilse de kontrastlanan yumusak doku

kitlelerinin yoklugu AVM’leri hipervaskiiler tiimorlerden ayirir. Kas atrofisi ve
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subkutandz yag degisiklikleri goriilebilir (37). Besleyici arterleri ve drenaj venlerini
goriintiilemek i¢in arteriyel ve vendz fazlardaki MR anjiyogram sekanslari multiplanar
rekonstriiksiyon ile uygulanabilir. Bununla birlikte, vaskiiler detaylar1 gostermede
konvansiyonel anjiyografi, MR anjiyografiden daha {istiindiir (38). Dinamik MR
caligmalar1 ven0z santt olmayan ve ge¢ Kkontrastlanma gosteren vaskiiler
malformasyonlarin tersine erken vendz santli AVM’lerin erken kontrastlanmasini ortaya
koyar (37, 39). AVM ve AVF’lerin tedavisinde kullanilan baslica embolizan maddeler
NBCA, PVA npartikiilleri, etilen vinil alkol kopolimer, metalik koiller ve etanol’diir.
AVM’lerin tedavisinde en onemli nokta nidusun embolizasyonudur. Nidus embolize
edilmeden besleyici arter veya bosaltici venlerin tikanmasi fayda degil zarar dogurur.
Nidusa arteriyel yoldan veya direk perkutan yoldan ulasilabilir. Embolizan maddenin
sistemik dolasima ka¢gmamasi agisindan akimin yavaglatilmasi veya durdurulmasi
yardimel olur. Bunun i¢in lezyon yerlesimi ve yapist uygunsa distan basi ile akim
kesilir. Degilse okliizyon balonlar ile gegici veya koiller ile kalici akim durdurma

islemleri yapilir (13).
2.5.4.2. Kapiller Malformasyon

Yenidoganda %0,3 oraninda ve her iki cinste ise esit siklikta goriilmektedir (2). Eski ad1
‘Porto sarap lekesi’ dir. Cilt ve miikoz membranlar tutar. Dogumda vardir ve spontan
gerileme goriilmez (14). Histopatolojik olarak papiller ve retikiiler dermiste yerlesmis
ektazik kapiller damarlardan koken alir. Herhangi bir deri lokalizasyonunda
goriilebilmekle birlikte siklikla bag ve boyun bolgesine yerlesir (2). Yilizde trigeminal
sinir dermatomunu tutmasi tipiktir (14). Klinik ve fizik muayene bulgular1 temelinde
tan1 koyulur (2). Belirgin bir radyolojik goriintiileme o6zelligi yoktur. Cogu izole
goriilmekle beraber %1-2’sinde birliktelik gosteren Struge Weber sendromu gibi eslik
edebilecek vaskiiler malformasyonlarin arastiritlmasi acisindan radyolojik goriintiileme

gerekebilir (35).
2.5.4.3. Venoz Malformasyon (VM)

En sik goriilen semptomatik vaskiiler malformasyon tipidir. VA merkezlerine bagvuran
hastalarin %50’den fazlasini olusturmaktadir (5). VM’lerin genel gorilme sikligi
yaklagik olarak 10.000°de 1’dir. Belirgin olmasalar da dogusta vardirlar ve tedavi

edilmedigi takdirde diizelmezler (40). Bu lezyonlarda internal elastik laminanin
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yokluguna ilaveten damar duvarinda bulunan diiz kas miktar1 nispeten yetersiz ve
dagilimi diizensizdir (41). Tim VM’ler dogumda mevcut olmasina ragmen ¢ocukluk ya
da geng eriskin donemi sonrasina kadar fark edilemeyebilirler. Genellikle lezyonun en
onemli biiylime periyodu infant ile puberte donemi arasinda meydana gelir (2, 41).
Bazen ¢ocuk ile ayn1 hizda ya da orantili lezyonal biiylime nedeniyle ¢ocukluk evresi
boyunca VM fark edilebilecek boyutta olmayip gozden kacabilir. Ge¢ adeldsan
donemde bedensel biiyiimenin sona ermesine ragmen lezyonda devam eden lineer
biliylime hayatin daha sonraki donemlerinde klinik belirtiler ile sonuglanir ki bu tipik
olarak derin yerlesimli lezyonlarda goriiliir (42). Travma, hemoraji, parsiyel rezeksiyon

veya gebeligin hormonal etkileri nedeni ile lezyonlarda hizli boyut artis1 izlenebilir (16,

23).

VM tanist ve diger malformasyonlardan ayrimi genellikle klinik 6ykii ve fizik muayene
ile yapilabilir. VM’ler tipik olarak palpasyon ile komprese edilebilen, yumusak,
genellikle mavi-mor renkli lezyonlar olup pozisyona ve Valsalva manevrasina bagh
lezyonda boyut artig1 goriiliir (5). Dermis i¢inde dilate ven6z kanallarin neden oldugu
mavi-mor rengin VM’ler i¢in patogonomik oldugu kabul edilir (2). Ancak derin
yerlesimli lezyonlarda bu renk degisikligi izlenmeyebilir. Hemanjiyomlarin tersine
olduk¢a yumusak ve komprese edilebilir olmalarinin yani sira AVM’lerden farkl olarak
hiperemi, 1s1 artigi, Uflirlim veya palpe edilebilen pulsatilitenin bulunmamasi fizik
muayenede ayirici tant agisindan dnemli noktalardir. VM’lerin %40’1 bas ve boyun
bolgesinde ortaya ¢ikar, dil ve damak mukozal yiizeyine, orbita, mandibula veya boyuna
yerlesebilirler (16, 23). Geri kalan lezyonlarin %40°1 ekstremite, %20’si ise govde de
yerlesim gosterir (23). Her ne kadar yiizeyel bulgular ortaya c¢ikabilse de
ekstremitelerdeki VM’ler siklikla ¢evre fasyal planlara uzanir ve subkutandz doku, kas,
kemik, eklem, norovaskiiler yapilar1 infiltre edebilir. Bu tip hastalar genellikle, birbiri
ile iliskili bes mekanizmanin sonucu olugsan semptomlar ile karsilasirlar. 1- Pozisyonel
(6rnegin sabah uyandiktan sonra), egzersiz ve uzamis staza sekonder vendz konjesyon
nedeni ile siklikla sislik ve agri gelisebilir. 2- Kitle etkisine bagl olarak lokal sinir,
fasyal yada kapsiiler yapilarin distansiyonu veya kompresyonu sonucu agr1 olusabilir. 3-
Lokal infiltrasyon ya da kitle etkisi kaslarda kontraktiir 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
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tromboflebit ile sonuglanabilir (5). Her ne kadar kutan6z olarak goriilebilen veya palpe
edilebilen VM’lerin cogunda tan1 biiytik 6l¢iide klinik dykii ve fizik muayene temelinde
yapilabilse de daha derin yerlesimli lezyonlar1 degerlendirebilmek ya da atipik Oykiisii
olanlar1 diger malformasyonlardan veya malformasyon disi lezyonlardan ayirmak igin

genellikle tanisal goriintiillemeye ihtiyag duyulur.

VM’ler i¢in patogonomik kabul edilen, tromboz ve farkli derecelerdeki distrofik
kalsifikasyonlarin neden oldugu flebolitler direkt radyografi ile goriintiilenebilir (6, 11,
16, 20, 23). Rontgenogramda flebolitler karakteristik olarak diizgiin konturlu, santrali
radyoliisent nodiiler 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 (16).
VM’ler ile ilgili sendromlarin tanisinda diger yardimci radyolojik bulgular tespit
edilebilir. Klippel-Trenaunay sendromunda sindaktili, polidaktili ve konjenital kalca
cikigr tanimlanabilir ve hemihipertrofiye ek olarak parmak uzunluklarindaki gizli
farkliliklar tespit edilebilir (14). Maffucci sendromunda olmazsa olmaz direkt
radyografi bulgusu olan ¢oklu enkondromlar ve eslik eden VM’ler ile iliskili flebolitler

saptanabilir.

Ultrasonografi VM’lerin degerlendirilmesinde siklikla basvurulan ilk radyolojik
yontemdir. Gri skala goriintiilemede VM’ler cogunlukla (%98) heterojen goriiniimdedir.
Komsu dokuya gore lezyonlar genellikle hipoekoik (%82) izlenmekle birlikte
hiperekoik (%10) veya izoekoik (%8) de olabilirler (43). Vaskiiler kanallar1 temsil eden
tiibiiler anekoik yapilar vakalarin yarisindan azinda goriilebilir (23). VM’ler igin
patogonomik olan flebolitler akustik golgesi bulunan hiperekoik odaklar seklinde
goriiliir (43). Eger lezyonlar cilt yilizeyine yakinsa bu lezyonlar prob ile kolayca
komprese olabildiginden fark edilebilir kitle veya vaskiiler kanallar olmaksizin izoekoik
cilt kalinlagmas1 tek sonografik bulgu olabilir (21). Lezyonlarda DUS’de beklenen
bulgu diisiik hizli monofazik akim paternidir. Lezyonda akim tespit edilememesinin
tromboz varligina veya lezyonun doppler ile tespit edilebilir limitlerin altinda akima

sahip olmasina bagl oldugu ileri siiriilmektedir.

Kontrastsiz BT de VM’ler genellikle diisiik attentiasyonlu, homojen hipodens lezyonlar

seklindedir ancak olgularin ¢ogunda oldugu gibi adipoz doku ile infiltre olduklarinda
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heterojen goriinlime sahip olurlar (23). BT lezyonlarinin yayilim derecesini, kemiklerde
yarattig1r degisiklikleri ve yumusak doku flebolitlerini direkt radyografiden daha net
gosterse de kontrastli incelemelere ragmen BT ¢ogunlukla zayif lezyon goriiniirliiligline
sahiptir ve genellikle vaskiiler malformasyonun i¢ yapisin1 degerlendirmeye olanak

saglamaz (16, 23).

MRG yiiksek yumusak doku kontrast rezoliisyonu ve iyonize radyasyon igermemesi
nedeniyle VM'lerin noninvaziv olarak degerlendirilmesinde tercih edilen temel
goriintiileme yontemidir (6, 18). VM'ler komsu kaslara gore T1A sekanslarda izointens
ya da hipointens, T2A ve STIR goriintiilerde ise belirgin hiperintens goriiniime sahiptir
(6, 18, 20, 23). T2A goriintlilerdeki hiperintensite sivi sinyal intensitesinde olup
[H’lerde goriilenden daha yiiksektir. Yag baskili T2A goriintiller siklikla T1A
goriintiileme ile tanimlanandan ¢ok daha fazla lezyon kenarlarindaki infiltrasyonu ve
lezyonun tam boyutlarin1 ortaya koyar. Fokal ya da diffiiz olarak goriilebilen lezyonlar
genellikle lobule kenarlidir (18). Hemoraji ya da tromboz varliginda daha heterojen bir
goriintii tanimlanabilir. Baz1 olgularda izlenen displastik drene edici venler veya
serpenjindz vaskiiler yapilar ile birlikte iziim salkimi goriiniimii izlenebilir (5, 23).
Flebolitler tiim goriintiileme sekanslarinda sinyal void goriiniimdedir ve gradient eko
sekanslarda daha net izlenebilir (5, 18, 23). Gadolinyum enjeksiyonu sonrast elde
olunan yag baskili T1A goriintilerde VM lezyonlar1 homojen ya da heterojen

kontrastlanirlar (14).

Manyetik rezonans gorlintiileme hem malformasyonun i¢ yapisim ve kritik komsu
yapilarla olan iligkisini tanimlayarak tedavi karar1 vermeye, hem de skleroterapi sonrasi
lezyonun boyut ve sinyal karakteristiklerini takip ederek tedavi sonuglarini objektif
olarak degerlendirmeye izin verir. Tedavi sonrast lezyonlarda heterojenitede artig, T2

sinyal intensitesinde ve kontrastlanmada azalma go6zlenir (5,6,23).

Katater anjiografide VM lezyonlar1 ¢ogunlukla okkiilt olup goriintiilenebilenler ancak
gec vendz fazda opasifiye olur. VM lezyonunun yapisi ve vendz drenaji konusunda bize
en dogru bilgiyi DPF saglar. DPF ile skleroterapi dncesinde lezyonun hacmi ve

kullanilmas1 gereken sklerozan ilacin miktar1 belirlenebilir (5, 6).
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Puig ve arkadagslar1 2003 yilinda tedavi planlamasini da géz oniline alarak DPF’deki

vendz drenaj durumlarina gére VM lezyonlarini kendi i¢inde dort grupta siniflamiglardir

(44):

Tip 1: Periferik vendz drenaj1 olmayan izole malformasyon
Tip 2: Normal venler ile drene olan malformasyon,

Tip 3: Genislemis venler ile drene olan malformasyon

Tip 4: Displazik venoz ektazi seklinde ortaya ¢ikan lezyonlar

Tipl ve 2 lezyonlar daha diisiik komplikasyon oranlar ile skleroterapiden daha fazla
yarar gorlirken, tip 3 ve 4 lezyonlarda skleroterapinin basar1 orani diismekte,

komplikasyon goriilme oran1 artmaktadir (44).

Y
oty

Sekil 2. Puig ve arkadaslarinin vendz drenaj paternine gore yaptigt VM lezyonlarinin

smiflandirmasi. Vendz drenaji bulunmayan Tipl VM (A). Sistemik dolagima normal
venler ile drene olan Tip 2 VM (B). Genislemis displazik venler ile sistemik dolasima

drene olan Tip 3 VM (C). Kendisi genislemis displazik venlerden olusan Tip 4 VM (D) (6).

VM lezyonu bulunan hastalar semptomlarinin durumuna, lezyonlarinin yapisi ve drenaj

tipine gore konservatif yaklagim, perkutan skleroterapi ya da cerrahi ile tedavi edilebilir.

21



Tolere edilebilir diizeyde semptomlar1 olan ya da girisimsel miidahale istemeyen VM
olgularinda konservatif yaklasim tercih edilebilir. Baz1 yazarlar hamilelik, uzun siireli
yatak istirahati ve cerrahi gibi derin ven trombozu ve pulmoner tromboemboli i¢in
yiiksek risk durumlar1 siiresince biiyiik boyutlu lezyonlara sahip hastalarda diisiik

molekiiler agirlikli heparin ile proflaktik tedaviyi 6nermektedir (5, 42).

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 gz ontinde bulundurulmalidir
(26). Agri, fonksiyonel bozukluk ya da estetik sorunlara neden olan lezyonlarda

genellikle tedavi endikasyonu vardir (23).

Eskiden VM’ler i¢in standart tedavi olarak kabul edilen cerrahi eksizyon, giiniimiizde
rutinde ilk tercih edilen tedavi sekli degildir, primer olarak lokalize ve iyi sinirli, kiiglik
boyuttaki VM lezyonlarinin tedavisinde uygulanabilir. Yaygin tutulum gosteren
lezyonlarda genis ve agresif cerrahi eksizyon kanama, ndropati ve kozmetik defektlere
yol acar, muhtemelen lezyonun tam rezeksiyondaki giicliiklere bagli olarak cerrahi
eksizyon sonrasi rekiirrens siktir. Cerrahi, giiniimiizde VM lezyonlarinda genellikle
skleroterapi sonrasi tedaviyi tamamlamak igin (flebolitlerin ¢ikarilmasi gibi) veya

estetik gerekgelerle yapilmaktadir (23, 25).

Perkutan skleroterapi, VM lezyonlarinin tedavisinde literatiire giderek daha ¢ok dahil
olmakta ve giliniimiizde hem cerrahinin vazgecilmez bir par¢ast hem de VM
lezyonlarinin ¢ogu icin tek basina tercih edilen bir tedavi yoOntemi olarak
tanimlanmaktadir (2, 5, 22, 23). Skleroterapi tekniginde, belirlenen anormal vaskiiler
bosluga selektif intraliiminal enjeksiyonu gerceklestirilen endotelsidal ya da sklerozan
madde, endotelyal hiicre ile dogrudan temasa gecerek lokal endotelyal hasar1 indiikler
(20, 29, 30). Secilen sklerozan madde tipi disinda, skleroterapinin endotelyal yiizey
tizerinde tedavi edici etkinligi iki 6nemli degiskene bagimlidir. Bu iki degisken invivo
sklerozan konsantrasyonu ve sklerozan maddenin endotelyal tabaka ile temas siiresinin
uzunlugudur. Invivo konsantrasyon ve temas siiresi, lezyondaki akim hiz1 ile ters

orantilidir (5, 6).
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2.5.4.4. Lenfatik malformasyon (LM)

Konjenital VA’larin bir alt grubu olan LM’ler lenfatik sistemin gelisimsel
anomalileridir. Lenfatik ve vendz sistemlerin birlesim yerlerinde, endotel ile doseli,

tekli ya da ¢oklu i¢i s1vi dolu kist ve kanallardan olusan lezyonlardir (8).

Genellikle kistik higroma ve lenfanjiyoma olarak adlandirilmalarina ragmen giliniimiizde
bu lezyonlar1 tanimlamak icin lenfatik malformasyon terimi tercih edilmektedir.
Hiicresel proliferasyon gostermeyen bu lezyonlar i¢in ‘-oma’ son eki igeren
isimlendirmelerden kagmilmalidir (10). VM’lerden sonra en sik goriilen ikinci vaskiiler
malformasyon tipidir (45). Kistik higroma 6zellikle servikal yerlesimli makrokistik
LM’ler icin literatiirde yaygin olarak kullanilmaktadir. Ayiric1 tanmida lipom,
hemanjiyom, brankial, tiroglossal, dermoid ve timik kistler, laringosel, tiroid kitleleri,
birincil neoplastik hastaliklar (ndroblastom, rabdomyosarkom, lenfoma, vb.),

retrofaringeal apse ve enfeksiyona ikincil lenfadenopatiler yer almaktadir (46).

Canli dogumlarda 1/10.000 oraninda goriiliir. Vakalarin %75’1 bas ve boyunda bulunur.
Daha az oranlarda aksilla, mediasten ekstremiteler ve retroperiton olmak iizere viicutta
lenf damarlarinin bulundugu hemen her yerde yerlesebilirler. Yaklasik %60°1 dogumda,
%90’1 ise 2 yasin altinda tan1 almakla birlikte herhangi bir yasta da goriilebilir (46, 47).
Diger vaskiiler malformasyonlarda oldugu gibi ¢ocugun biiyiimesi ile orantili biiylime
gosterir. Bagvuru semptomlar1 lezyonun yerlesim yerine ve boyutuna gore degisebilir.
Gortilen veya ele gelen sislik en sik bagvuru nedenidir. Agri, kitlenin enfeksiyonu, kitle
icine kanama nedeniyle ani boyut artis1 ve basi etkisi ile ¢evre organlarda islevsel
sorunlar olusmasi da basvuru nedenleri arasindadir (48, 49). Boyundaki lezyonlar

olusturduklar kitle etkisi ile trakea gibi 6nemli yapilara basi yapabilirler (48).

Hemodinamik ag¢idan yavas akimli olarak kabul edilen bu lezyonlar farkli goriiniimlere
sahiptir. Baskin olan kistik komponentin boyutuna bagl olarak makrokistik, mikrokistik
ve miks lezyonlar olarak smiflandirilirlar. 2 cm® ten daha biiyiik kistik bosluklara sahip
lezyonlar makrokistik LM olarak adlandirilir (15). Bu siniflama sistemi cerrahi eksizyon
veya skleroterapi arasinda tedavi se¢iminde 6nem arz eder. Literatiirde makrokistik LM’
lerin skleroterapiden fayda gérme oranlarmin diger iki tipe gore daha yiiksek oldugu
bildirilmistir (47, 48, 50). LM’ ler siklikla diger vaskiiler malformasyonlar ile birlikte de

bulunabilir, lenfovenéz malformasyonlar buna o6rnektir. Makrokistik LM’ler normal
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hiicresel proliferasyon hizina sahip endotel ile ddseli, lenfatik sivi ile dolu kistlerden
olusur (16). Mikrokistik LM’lerde ise kistler goriintiillenemeyecek kadar kiigiiktiir ve
solid lezyonlar seklinde karsimiza ¢ikar (14). Fizik muayene olgularin 6nemli bir
boliimiinde tan1 koydurabilmektedir. En tanisal ipucu mikrokistik LM’lerde eslik eden
kutanéz anjiokeratom, makrokistik LM’lerde ise kistik lezyonlarin varhigidir (17).
Kuskulu durumlarda US, DUS ve MRG tan1 koymak, lezyonun yayginligini, tipini ve
cevre dokularla iligkisini belirlemek icin kullanilan en faydali goriintiileme
yontemleridir (48). Son yillarda US kullaniminin artmasi ile LM’lerde prenatal tani

orani artmistir (51).

Gri skala US’de makrokistik LM’ ler anekoik sivi1 igerikli, 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 smirli ¢ok sayidaki duvar ara yiizii nedeniyle US’ de
hiperekoik goriiliir (17).

Makrokistik LM’ ler, MRG’de multiseptali kistler seklinde goriiliirler, kistler tipik
olarak T1A goriintiilerde hipointens, T2A goriintiilerde ve yag baskilt T2A imajlarda ise
hiperintenstir. Kist icine kanamaya ya da yiiksek proteindz igerige bagh TIA
goriintiilerde hiperintensite ve sivi-sivi seviyeleri goriilebilir. Kistler karakteristik olarak
kontrastlanmamasina ragmen bazen Kkistin vaskiilarize olan septa ve duvarlarinda
kontrast ~madde  tutulumu izlenebilir.  Ayrica  kontrastlanma  kombine
malformasyonlardaki ven6z komponente de ait olabilir. Mikrokistik formunda kistler
belirgin olarak gorilintiilenemez ve gadolinyum enjeksiyonu sonrasi septal
kontrastlanmalar nedeniyle lezyon hafif hiperintens izlenebilir (15). Fetal MRG

incelemeleri ile de LM’ler prenatal donemde tan1 alabilmektedir.

LM’ler benin lezyonlar olmalarina karsin infiltratif yapilari, belirsiz sinirlar1 ve 6nemli
yasamsal organlari sarmalari nedeni ile tedavi edilmeleri gerekir. Kendiliginden
gerileme enderdir (46). Bu nedenle uzun yillar boyunca cerrahi eksizyon uygulanmistir.
Uzun siireli lenfatik drenaj, fasiyal ve frenik sinir zedelenmesi, enfeksiyon, ses kisikligi,

siirekli agr1 ve lezyonun Onemli organlarla olan yakin iligkisi nedeniyle tam olarak
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cikartilamamasi ve buna bagli olarak yinelemesi (% 15—53) en sik goriilen cerrahi

sorunlardir (46, 47).

Tedavide Onceleri cerrahi eksizyon tercih edilmekte iken, cerrahi komplikasyonlarin
siklig1, cevre dokulara infiltrasyon nedeni ile tamami ¢ikarilamayan olgularin varligi,
yineleyen olgularin goriilmesi ve kotii kozmetik sonuglar nedeniyle basit drenaj,
aspirasyon, radyoterapi, lazer tedavisi ve sklerozan madde enjeksiyonu gibi farkl tedavi
yontemleri kullanilmaya baslanmistir. Basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi ve lazer
tedavisi yetersiz tedavi basarist ve yan etkileri nedeniyle zaman iginde terk edilmistir
(50). Bleomisin ve OK—432 son yillarda LM’lerin skleroterapisinde en ¢ok tercih edilen
maddelerdir (4750, 52—-55).

2.5.5. Embolizasyon Veya Skleroterapide Kullamilan Maddeler

NBCA serebral ve spinal AVM' lerde ve periferik vaskiiler lezyonlarda giderek artan
sayida kullanilan adhesiv sivi embolizan maddedir. Vaskiiler malformasyon
lezyonlarinin niduslarinda polimerizasyon gdsterebilme Ozelligine sahip olup nidusta
kismi veya tam oklliizyon saglayabilir ancak uygun teknikle yapilmayan NBCA
embolizasyonunda siyanoakrilat besleyici arter okliizyonuna veya mevcut santlar
vasitastyla sistemik dolasima kagabilir ve pulmoner arterde okliizyona yol acabilir.
Kalic1 okliizyon olusturmast ve mikrokateterlerle kullanilabilmesi avantajlaridir.
Dezavantajlar ise her enjeksiyon i¢in ayri mikrokateter gerektirmesi, kateterin damar
duvarina yapismasi, yapisan kateterin geri ¢ekilmesi sirasinda kopmasi veya damar
riptiirtidiir. Siyanoakrilat ile embolizasyon sirasinda okliizyon kontrolii gii¢ olabilir
veya tedavi edilmis lezyonlarda niiks gelisebilir; bu sebeple siyanoakrilat ile

embolizasyon tecriibeli ellerde oldukga dikkatli bir sekilde uygulanmalidir (56).

Etilen vinil alkol kopolimer (Onyx, EV3 Neurovascular, Irvine, CA) AVM'lerde
embolizan madde olarak ilk defa 1990’larin basinda Japonya'da kullanildi. Canli doku
ile uyumlu s1vi embolizan maddedir. Kanla temas edince ylizey iizerinde yapismayan,
lav gibi, kesintisiz bir kiitle olusumunu saglayan, bir sivi ¢ekirdek halinde donar. Bu
ozellik fokal embolizasyonda basarili ve kolay tedavi avantaji saglar. Kalici
embolizasyon saglar ancak uzun donem klinik ¢alismalar mevcut degildir. Avantajlari

damar duvarma ve katetere yapismamasi ve polimerizasyon siiresi uzun olmasidir.
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Radyoopak olmamasi ve pahali olmasi ayrica siyah renkli oldugundan 6zellikle yiizeyel

lezyonlarda deride renk degisimine neden olabilmesi dezavantajlaridir (57).

Polidocanol (Aethoxysklerol; Kaigen, Osaka, Japan) genel olarak 6zofagus ve alt
bacak varislerinin skleroterapisi i¢in kullanilir (58, 59). Polidocanol %95
hydroxypolyethoxydodecane ve %S5 etil alkol icerir. Bu maddelerden ilki {iriiniin aktif
maddesi olup lokal anestezik etkisi mevcuttur. Deterjan etkisi endotel hiicrelerinde hizl
bir sekilde asir1 hidrasyonu indiikleyerek vaskiiler yaralanmaya neden olur. ikinci
madde ise koruyucu olarak eklenir (59). Polidocanol skleroterapisi lokal anestezik etkisi
oldugundan neredeyse agrisiz bir prosediirdiir bu yiizden genel anestezi gerekmez

(58-60).

Etanol nispeten ucuz olmasi, kolay kullanimi ve ulasilabilirligi, uzun raf dmriine sahip
olmasit nedeniyle sik kullanilan bir sklerozan maddedir. Etanol damar duvarma
dogrudan temas yoluyla etki ederek endotelyal hiicrede dehidratasyon ve sitoplazmanin
¢okmesine neden olur, bunu tek katli endotelyal tabakanin soyulmasi takip eder,
eritrositlerin parcalanip kan proteinlerinin ¢okmesi ile olusan trombiis ve sonrasinda
intimada meydana gelen fibrozis ile malformasyonun kiigiilmesi saglanir (5, 61). Etanol
diisiik rekiirrens orani ile en etkili sklerozan madde olarak kabul edilmekle birlikte
diisiik teropatik indeksi ile oldukca toksiktir ve dikkatli kullanilmas1 gerekir. Etanol ile
ilgili en sik goriilen komplikasyon lezyona komsu ciltte gelisen nekrozdur. Deri
nekrozuna ek olarak gegici sinir hasar1 ve hemoglobiniiri goriilebilir (5). Bronkospzam,
hipertermi, pulmoner emboli, kardiyopulmoner kollaps ve 6liim etanol skleroterapisinin
literatiirde rapor edilen diger nadir komplikasyonlaridir (62, 63). Bu komplikasyon
profiline ek olarak etanol tedavisi daima oldukc¢a agrilidir ve genellikle islem genel

anestezi yada sedasyon esliginde uygulanir (5).

Bleomisin DNA sentezini inhibe eden, Streptomyces verticullus tarafindan tiretilen
antitiimoral bir antibiyotiktir. Ilk olarak 1966’da Umezawa ve arkadaslar1 tarafindan
antitimoral madde olarak kullanilmigtir. Lenfatik malformasyonlarin tedavisinde ise ilk
kez Yura ve arkadaslar tarafindan 1977 yilinda kullanilmistir (52). Bleomisinin de etki
mekanizmas1 bilinmemekle birlikte LM’nin endotel hiicreleri lizerinde irritan etki ile
inflamatuvar tepki gelistirdigi ve sonrasinda olusan fibrozis ile kistin kayboldugu

bilinmektedir (48).
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OK—432 (Picibanil) Streptecoccus Pyogenes’in Su susu (Grup A, Tip 3) ve Penisilin
G’den elde edilen liyofize preparatlardir. Ik kez 1966 yilinda immun tedavi ajani olarak
kullanilan OK—432, LM’lerin tedavisinde ilk kez Ogita ve arkadaslar1 tarafindan 1987
yilinda kullanilmistir (54). Etki mekanizmasi tam bilinmemekle birlikte baz1 sitokinlerin
salinmasin1 saglayarak kist duvarinin gegirgenligini bozmakta ve duvar endotelini
hasarlandirarak sklerozan etki gostermektedir (49). Ates, enjeksiyon yerinde hiperemi,
sislik ve agn sik, apse, hava yolu tikaniklig1 ve gecici fasiyal sinir felci ise ender yan
etkileridir (47, 48, 55). Diger sklerozan maddelerin aksine OK—432’ nin avantaji
lezyon ¢evresinde fibrozis olusturmamasit ve bu nedenle daha sonra gerekebilecek

cerrahi girisimi giiclestirmemesidir (47, 49).
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3. GEREC VE YONTEM

Calismaya bas ve boyun yerlesimli vaskiiler anomalisi olup ilgili klinik boliimlerin yer

aldig1 vaskiiler anomaliler konseyinde degerlendirilen ve endovaskiiler tedavi igin
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali Girisimsel Radyoloji
Unitesi'ne yénlendirilen olgular dahil edildi. Erciyes Universitesi Klinik Arastirmalari
Etik Kurulu onay1 alindi. Mart 2010 ile Mart 2013 tarihleri arasinda 74 olgu vaskiiler
anomali tanis1 aldi. Bu olgularin 14' ii hemanjiom, 16' st AVM, 27'1 VM ve 16' s1 LM
idi. Hemanjiomlar tiimoral lezyon kabul edildiginden ve bu lezyonlara endovaskiiler
tedavi yapilmadigindan ¢alisma dis1 birakildi. Vaskiiler malformasyon tanis1 alip tedavi
Onerilen ancak herhangi bir nedenle tedavi islemi yapilamayan 10 olgu (1 AVM, 4 VM,
5 LM) caligsma dis1 birakildi.

Belirtilen siire icerisinde 50 olguya (29’u kadin, 21’1 erkek; yas araligi; 2 giin — 64 yil,
ortalama yag 22,8 yil) toplam 105 seans (1-9; ortalama 2,1) perkiitan E/S islemi yapildi.
Olgular 4 ay — 3 yil (ortalama 12,8 ay) arasinda degisen siirelerde takip edildi.

3.1. PERKUTAN EMBOLIZASYON/SKLEROTERAPI PROTOKOLU

Vaskiiler malformasyon lezyonlarin perkutan tedavi endikasyonlar sislik, agri, kanama,
kozmetik gerekgeler ve fonksiyon bozuklugu olarak belirlendi. Olgularin tamamina E/S
islemi Oncesinde fizik muayene yapildi. Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 DUS
(Toshiba Nemio ve Xario, Tokyo, Japan), MRG (1.5 T Philips Gyroscan Intera, Best,
the Netherlands) veya anjiyografi (Philips Integris 5000, Philips Medical Systems,
Netherlands) ile incelenerek akim karakteristiklerine gore yavas akimli (VM, LM) ve

hizli akimli (AVM) olarak gruplandirildi.
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Erigskin olgularin kendisine ve yakinlarina, pediatrik olgularin ise ailelerine islem
oncesinde perkutan tedavi ile ilgili riskler ve olas1 komplikasyonlar aciklandi. Hasta
onam formlar1 alindi. Tiim hastalara perkutan E/S islemi, dijital anjiyografi ve real time
US cihazi bulunan Girisimsel Radyoloji Unitesi'nde yapildi. Pediatrik hastalarin tiimii
islem 6ncesi Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Anestezi Anabilim Dali ekibi tarafindan
sedatize edildi. Tiim olgular vital fonksiyonlari acisindan iglem siiresince ve sonrasinda

monitorize edilerek takip edildi.

Yiiksek akimli vaskiiler malformasyonlarda ise Schobinger siniflamasina gore evreleme
yapildi, embolizasyon i¢cin NBCA veya onyx kullanildi. VM'lerde tiplendirme Puig
siniflamasina gore yapildi ve polidocanol ile skleroterapi yapildi. LM'ler ise kist
boyutuna gore siniflandirilarak bleomisin ile perkutan skleroterapi uygulandi. Perkutan
tedavi sonrast 3—7 gilin igerisinde olgular olasi komplikasyonlar agisindan
degerlendirildi. Daha sonra olgular 1., 3., 6. ve 9. ay kontrole cagrilarak klinik ve
radyolojik olarak (US veya MR ile) degerlendirildi. Olgularin sikayetlerindeki artma
veya azalma kaydedildi ve potansiyel komplikasyonlar ac¢isindan sorgulandi. Hastanin
semptomlarinda ve lezyon boyutlarinda belirgin diizelme saglanincaya kadar ortalama

4—6 hafta aralarla seanslar tekrarlandi.

Sislik ve agri E/Smin dogal sonucu olarak kabul edilip fonksiyon kisithiligt

olusturmadigi siirece yan etki ya da komplikasyon olarak kabul edilmedi.
3.2. PERKUTAN EMBOLIZASYON / SKLEROTERAPI TEKNIGI

Diisiik akimli vaskiiler malformasyonlarda direkt ponksiyon ile skleroterapi yapildi.
Islem uygulanacak bélgenin povidon iyot soliisyonu (Batikon) ile uygun
sterilizasyonunu takiben US goriintiileme rehberliginde 26 gauge (G) igne ile lokal
anestezi (lcc, prilokain) sonrast 21 G kelebek igne lezyon igine yerlestirildi. Igne uc
pozisyonlar1 ve lezyon tipi VM’lerde kan, LM’lerde ise lenfatik sivinin aspirasyonu ile
dogrulandi; sonrasinda floroskopi esliginde, seyreltilmis suda ¢oziiniir kontrast madde
enjeksiyonu ile lezyonlarin flebografi goriintiileri elde olundu. DPF ile lezyonlarin

dagilimi, hacmi ve drenaj venleri degerlendirildi.

Skleroterapi islemlerinde verilecek sklerozan madde miktart DPF’de enjekte edilen

kontrast madde hacmi dikkate alinarak hesaplandi; lezyonun ne oranda ve hangi
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segmentinin tedavi edilebilecegi DPF'de opasifiye olan lezyon komponentinin dagilimi
ve daha oOnce yapilmis MR ve BT gibi kesitsel goriintilleme ile karsilastirilarak
belirlendi. Sonrasinda belirlenen lezyon hacmine uygun miktarda sklerozan madde
yavag ve kontrollii olarak floroskopik gézlem ile enjekte edildi. LM’lerde liyofilize toz
halindeki bleomisin (Bleocin — S® ) preperat1 1 mg/mL olacak sekilde serum fizyolojik
ile seyreltildikten sonra lezyonun biiyiikliigiine gore 0,2 — 0,6 mg/kg uygulandi.
VM'lerde ise Polidocanol (%3 Aethoxysklerol®; Kaigen, Osaka, Japan) 1/5 oraninda
hava ile kopiik formasyonu olusturularak 2 mg/kg olacak sekilde uygulandi, 1 olguda
ise islem sonrasi cerrahi planlandigi icin NBCA kullanildi. Gerekli goriildiigii hallerde
lezyonlara farkli bolgelerden ponksiyon yapildi. Sklerozan maddenin bosaltici venden
sistemik dolagima kagisin1 6nlemek ve sklerozan maddenin malformasyon endoteli ile
temas siiresini miimkiin oldugunca uzatmak amaciyla uygun lokalizasyonlarda

kompresyon yapildi.

Boyun yerlesimli 2 makrokistik LM olgusunda 6nce lezyona 18 G igne ile girildi,
lezyonlar septali oldugundan tim kompartmanlarin tama yakin bosalmasi icin lezyon
icerisine 6 french (F) nefrostomi kateteri yerlestirilerek 24 saat serbest drenaja birakildi,
ertesi giin kateterden sklerozan madde verilerek skleroterapi yapildi ve kateter ¢ekildi.

Bu olgulara islem 6ncesi proflaktik antibiyotik verildi.

Yiiksek akimli vaskiiler malformasyonlarin tedavisinde transkateter yaklagim tercih
edildi. Bu yaklagimda oncelikle sag femoral arter kullanildi. Seldinger yontemi ile ana
femoral artere 6 F capl kisa arteryel kilif yerlestirildi. 5—6 F ¢apl klavuz kateter lezyon
proksimalindeki ana besleyici arter lokalizasyonuna yerlestirildi (Envoy, Cordis
Corporation, Miami, Florida, ABD). Klavuz katerter icinden gonderilen mikrokateter ile
vaskiiler malformasyonun besleyici arteryel dallar1 kateterize edildi ve nidus hedef
almacak sekilde lezyonun hacmine ve akinm hizina gore skopi ve road map esliginde
embolizan madde (NBCA, Onyx) enjeksiyonlar1 gergeklestirildi. Olgularin 12'sinde
NBCA (Histoacryl®; B. Braun Medical Ltd, Melsungen, Almanya) iodize oil (Lipiodol,
Laboratoire Guerbet, Roissy, Fransa) ile 1/6 oraninda seyreltilerek transkateter veya
direkt ponksiyon yaklagimlariyla skopi altinda yavas ve kontrollii olarak enjekte edildi.
3 olguda ise etilen vinil alkol kopolimer (Onyx® 18 ev3 Neurovascular, Irvine, CA) ile
embolizasyon yapildi. Embolizasyon sonrasi hasta sikayetleri temel alinip kontrol

anjiyografi ile lezyonun devaskiilarizasyon derecesi degerlendirildi ve gerekiyorsa
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embolizasyon islemi tekrarlandi. Islemde kullanilan koaksiyel kateter sistemleri basingli
serum fizyolojik solusyonu ile devamli yikandi ve islemler heparin altinda
gerceklestirildi. Vazospazmi Onlemeye yonelik 1 mg (5 cc) intraarteryel Nimodipin

kullanildi. Femoral arter giris yerinde hemostaz elle kompresyon yapilarak saglandi.

AVM'si olan 5 olguda lezyona transarteriyel ulasilamayinca direk ponksiyonla

embolizasyon yapildi.

Islem sonras1 6demin basisina bagl fonksiyon kisithlig1 gelisebilecek lokalizasyondaki

lezyonlarda steroid baslandi ve 5—7 giin devam edildi.

3.3. SEMPTOMATIK DEGERLENDiRME METODU

Tedavisi tamamlanan hastalar 1—4 arasindaki skala ile degerlendirildi (13).
1— Semptomlarda kotiilesme

2— Degisiklik yok

3— Kismi diizelme

4— Tam diizelme

3.4. RADYOLOJIiK DEGERLENDIRME METODU

Diistik akimli vaskiiler malformasyonlarda tedavi 6ncesi ve sonrasi elde olunan MR’de
ayn kesit diizleminde 3 farkli planda lezyon boyutlar Olgiilerek karsilastirma yapildi.
Islem sonrasi cerrahi yapilan 2 olgu radyolojik diizelme degerlendirmesine dahil

edilmedi.

Lezyonlarin elipsoid oldugu varsayilarak lezyon hacimleri (en x derinlik x yiikseklik x
0,52) formiilii ile hesaplandi. Tedavi oOncesi hacimden, tedavi sonrasi hacimin
cikartilmasi ile lezyondaki hacim azalmasi belirlendi. Lezyon hacmindeki azalma
miktar1 lezyonun tedavi dncesi hacmine boliiniip 100 ile carpilarak lezyon hacmindeki
azalma orani tespit edildi (60). Lezyon hacmindeki azalma oranlar1 0—4 arasindaki skala

ile siniflandirildi (64 ).
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0— Degisme yok

1— Kétii (< % 40 ) hacim azalmasi

2— Orta (% 40 — % 59 ) hacim azalmasi
3—1yi (% 60 —% 79 ) hacim azalmasi

4— Miikemmel (> % 80 ) hacim azalmas1

Yiiksek akimli  vaskiiler malformasyonlarda tedavi sonuglari  anjiografide

devaskiilarizasyon derecesine gore 0—2 arasindaki skala ile siniflandirildi (24).
0— Diizelme yok (%50°den az devaskiilarizasyon)

1— Parsiyel (%50— %99 devaskiilarizasyon)

2— Tam (%100 devaskiilarizasyon)

Caligmada lezyon ve uygulanan sklerozan madde tipine gore olgu dagilimi sinirh sayida

oldugundan istatistiksel degerlendirme sadece ylizdelik dilimler halinde verildi.
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4. BULGULAR

4.1. OLGULAR VE VASKULER MALFORMASYONLARIN OZELLIKLERI

Calismaya dahil edilen 50 olgunun 11’1 (%22) LM, 24’1 (%48) VM ve 15'1 (%30)
AVM idi. 50 olgunun 10’u (6 VM, 3 AVM, 1 LM) (% 20) islem Oncesinde farkli
merkezlerde tedavi gormiistii. VM’li 5 hasta ve AVM’li 2 hastada girisimsel islem
oncesi gecirilmis cerrahi, birer hastada ise lazer tedavisi Oykiisii mevcuttu. LM'li bir
hastaya ise baska bir merkezde OK—432 ile skleroterapi yapilmisti. Olgularin 6zellikleri
ve tedavileri Tablo 4’te belirtilmistir.

Olgularin bagvuru sikayetleri sislik, agri, kanama, kozmetik gerek¢eler ve fonksiyon
bozuklugu idi ve hepsinde bu bes sikayetten en az bir tanesi mevcuttu. Olgularin

basvuru sikayetleri ve yiizdelik dagilimlar1 Tablo 5'te verildi.
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Tablo 4. Olgularin 6zellikleri ve tedavileri

Endovaskiiler Takip
Olgu _— - Akim . . Tedavi Kullanilan Seans . Semptomatik Radyolojik Onceki L
no Cinsiyet Yas Klinik Bulgular Ozelligi Yerlesim Yeri Yaklasim Madde Sayist Komplikasyon Diizelme Diizelme Tedavi Szlare)sn
Yontemi y
Gozde 6dem,
1 E 32 Pitoz, Kulakta Yiiksek Sag frontal TA NBCA 1 Yok Tam Kiir Yok 6
ugultu
Gozde 6dem,
2 K 16 Pitoz, Kulakta Yiiksek Sol periorbital TA,DP NBCA 4 Yok Tam Parsiyel Yok 24
ugultu
3 K 36 Kanama, Sislik Yiiksek Boyun TA NBCA 2 Yok Parsiyel Kiir Cerrahi 36
4 E 34 Kanama Yiiksek Dudak TA, DP NBCA 1 Nekroz Tam Kiir/Cerrahi Yok 6
5 E 14 Kozmetik Yiiksek Dudak TA NBCA 2 Yok Tam Parsiyel Yok 30
6 E 40 Kulakta ugultu Yiiksek Preaurikiiler TA NBCA 2 Yok Tam Parsiyel Yok 4
7 E 31 Kanama Yiiksek Dudak TA NBCA 2 Yok Tam Parsiyel Lazer 9
8 K 30 Kozmetik Yiiksek Frontal TA, DP NBCA 1 Yok Tam Kiir Cerrahi 6
9 K 13 Sislik, Kozmetik Yiiksek Skalp TA,DP NBCA 2 Yok Parsiyel Parsiyel Yok 30
. . . Ciltte renk -
10 K 7 Sislik, Kozmetik Yiiksek Dudak TA Onyx 2 BRI Tam Kiir Yok 12
degisikligi
11 K 12 Sislik, Kozmetik Yiiksek Frontal TA NBCA 1 Yok Tam Kiir Yok 6
12 K 31 Kulakta ugultu, | i o Sol kulak TA NBCA 2 Yok Tam Parsiyel/Cerrahi | Yok 6
Sislik, Kozmetik
13 K 9 Kanama Yiiksek Diseti (Maksilla) TA Onyx 3 Yok Tam Kiir Yok 12
14 E 34 Kanama Yiiksek Dil alt1 DP NBCA 1 Yok Tam Kiir Yok 6
15 E 40 Kulakta ugultu, | i oo Sol kulak TA Onyx ! Yok Parsiyel Parsiyel Yok 36
Sislik, Kozmetik
16 K 10 Sislik, Kozmetik Diisiik Sag yanak bp Polidokanol 5 Yok Parsiyel Iyi Cerrahi 24
17 E 9 Sislik, Kozmetik Diisiik Sol submandibuler DP Polidokanol 4 Yok Parsiyel Orta Yok 12




G¢

18 15 Agr, sislik Diisiik Sag submandibuler DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 12
Kozmetik,

19 17 Fonksiyon Diistik Dil Dp Polidokanol Yok Tam Cerrahi Yok 12
bozuklugu

20 10 Kozmetik Disiik Dudak DP Polidokanol Yok Parsiyel Orta Cerrahi 24

21 24 Kanamfcl, Diistik Dudak Dp Polidokanol Yok Parsiyel Orta Yok 12
kozmetik

22 12 Kozmetik Diistik Dudak DP Polidokanol Yok Parsiyel Orta Lazer 30

23 37 Agr, sislik Diisiik Sag submandibuler DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 12

24 40 Agr, sislik Disiik Sag Odr:rlrtlzl: sert DP Polidokanol Yok Parsiyel Koti Yok 9

. - Sag orbita + yanak . . L. .

25 18 Kozmetik Distik + dudak Dp Polidokanol Yok Parsiyel Iyi Cerrahi 24

26 41 Agr, sislik Diistik Dil DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6
Kozmetik - . .

27 18 Diisiik Cene DP Polidokanol Yok Tam lyi Yok 12

28 53 Kozmetik Diisiik Sol yanak Dp Polidokanol Yok Parsiyel Tyi Cerrahi 6

29 8 Kozmetik Disiik Sol yanak DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6

30 23 Kanamg i Disiik Dudak DP Polidokanol Yok Parsiyel Iyi Cerrahi 12
Kozmetik

31 26 Sislik, Kozmetik Disiik Sag yanak DP Polidokanol Yok Tam fyi Yok 12

32 6 Kozmetik Diisiik Boyun DP Glue Yok Tam Cerrahi Yok 6

33 13 Kozmetik Disiik Sol yanak DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6

34 58 Agri, sislik Diisiik Sag parotis DP Polidokanol Yok Tam Iyi Yok 12

35 19 Kozmetik Diistik Sag frontotemporal DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6

36 12 Agr, sislik Diisiik Sol submandibuler DP Polidokanol Yok Parsiyel Orta Yok 6

37 14 Sislik, Kozmetik Diistik Sol submandibuler bp Polidokanol Yok Tam Iyi Yok 12

38 14 Kozmetik Diisiik Boyun Dp Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6




9¢

39 64 Kanama, Siglik Diistik Sert damak DP Polidokanol Yok Tam Miikemmel Yok 6
40 4 Sislik, Kozmetik Diisiik Sol yanak DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 36
41 3AY Sislik, Kozmetik Diisiik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 12
42 8 Sislik, Kozmetik Diisiik Sol yanak DP Bleomisin Yok Tam Iyi Yok 30
43 3,5AY Sislik, Kozmetik Diistik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 6
44 15 Sislik, Kozmetik Diisiik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 6
45 21 Sislik, Kozmetik Diisiik Sol parotis DP Bleomisin Yok Tam Iyi Yok 6
46 25 Sislik, Kozmetik Diisiik Sag submandibuler DP Bleomisin Yok Parsiyel Orta S:rlae;(i)t 6
47 29 Sislik, Kozmetik Disiik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 9
48 44 Sislik, Kozmetik Diisiik Sol parotis DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 6
49 53 Sislik, Kozmetik Diisiik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 9
50 2giin Sislik, Kozmetik Disiik Boyun DP Bleomisin Yok Tam Miikemmel Yok 6

DP: direk ponksiyon, TA: transarteryel




Tablo 5. Olgularin bagvuru sikayetleri ve yiizdelik dagilimlari

Agn Sislik Kozmetik Kanama Fonksiyon

nedenler bozuklugu
Evre 1 - - - - -
Evre 2 - 3 3 - 2
AVM | Evre 3 - 5 4 5 5
Evre 4 - - - - -
Toplam - 8 7 5 7
Tip 1 1 2 6 - -
Tip 2 2 4 3 1 -
VM | Tip3 2 4 8 2 1
Tip 4 1 1 - - -
Toplam 6 11 17 3 1
Makrokistik - 9 9 - -
Mikrokistik - - - - -
M Miks - 2 2 - -
Toplam - 11 11 - -

Toplam 6 (%12) 30 (% 60) 35 (% 70) 8 (% 16) 6 (% 12)

Arteriyovendz malformasyonlarda Schobinger siniflamasina gore 5 olgu (% 33,3) evre
2, 10 olgu (%66,7) ise evre 3 idi. 5 olguda kanama, 5 olguda fonksiyon bozuklugu
(kulakta ugultu, gozde 6dem ve pitozis) sikayeti mevcuttu, kalan 5 olgu ise kozmetik

nedenlerle basvurmustu.

Venoz malformasyonlarda Puig siniflamasina gore 7 olguda (%29,2) tip 1, 6 olguda (%
25) tip 2, 10 olguda (%41,7) tip 3 ve 1 olguda (%#4,1) ise tip 4 VM tespit edildi. VM'li 6
olguda asil bagvuru sikayeti agr1 ve sislik, 3 olguda ise kanama idi. Kalan 15 olguda ise
kozmetik nedenler 6n planda idi. Dil yerlesimli VM olan 1 olguda ise kozmetik nedenle

birlikte fonksiyon bozuklugu (solunum sikintisi, konusma ve yutma gii¢liigii) vardi.

Lenfatik malformasyonlu 11 olgunun 9'u makrokistik iken 2 olguda lezyonlar mix

komponentte idi. LM olgularinin hepsinde basvuru sikayeti sislik ve kozmetik nedenler

idi.

50 olguya toplam 105 seans (1-9; ortalama 2,1 seans) islem uygulandi. Islem sonrasi

olgular ortalama 12,8 ay (4 —36 ay) stireyle takip edildi.
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4.2. ARTERIiYOVENOZ MALFORMASYONLARDA TEDAVI
SONUCLARININ DEGERLENDIRILMESI

12 olguda tam (%380), 3 olguda parsiyel (%20) semptomatik diizelme tespit edildi. Tam
semptomatik diizelme tespit edilen 12 olgunun 8'i (% 66,7) Schobinger siniflamasina
gore evre 3, 4 (% 33,3) ise evre 2 idi. Parsiyel semptomatik diizelme tespit edilen 3
olgunun ise 2'si (% 66,7) i evre 3, 1'1 (% 33.3) ise evre 2 idi. Evrelemeye gore

semptomatik diizelme sonuglar1 Tablo 6'da verildi.

Tablo 6. AVM'lerde semptomatik degerlendirme sonuglari

Semptomatik Diizelme Evre 1 Evre 2 Evre 3 Evre 4 Toplam

Semptomlarda kétiilesme (1) - - - -

Degisiklik yok (2) - - - -
Kismi Diizelme (3) - 1 2 - 3 (%20)
Tam Diizelme (4) 4 8 - 12 (%80)
Toplam - 5 10 - 15 (%100)

Yiiksek akimli vaskiiler malformasyonlarda 8 olguda (%53) tam, 7 olguda (%47) ise

parsiyel devaskiilarizasyon saglandi (Tablo 7).

Tablo 7. AVM'lerde radyolojik diizelme sonuglari

Radyolojik Diizelme Evre 1 Evre 2 Evre 3 Evre 4 Toplam
Diizelme yok - - - - -
Kismi devaskiilarizasyon - 3 - 7 (%47)
Tam devaskiilarizasyon - 2 6 - 8 (%53)
Toplam - 5 10 - 15 (%100)

4.3. LENFATIK MALFORMASYONLARDA TEDAVi SONUCLARININ
DEGERLENDIRILMESI

10 olguda (%90,9) tam, 1 olguda (%9,1) parsiyel iyilesme saglandi. Tam semptomatik
diizelme tespit edilen 10 olgunun 8'1 (%80) makrokistik komponentte iken, 2’°s1 (%20)
mix lezyona sahipti. Parsiyel semptomatik diizelme saglanan 1 olgu da (%100)
makrokistik komponentte idi. Lezyon tipine gore semptomatik diizelme sonuglart Tablo

8'de verildi.
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Tablo 8. LM'lerde lezyon tipine gore semptomatik diizelme sonuglari

Semptomatik Diizelme Makrokistik Mikrokistik Mix Toplam
Semptomlarda kétiilesme (1) - - - —
Degisiklik yok (2) - - - -
Kismi Diizelme (3) 1 - - 1 (%19,1)
Tam Diizelme (4) - 2 10 (%90,9)
Toplam - 2 11 (%100)

Radyolojik diizelme ise 8 olguda (%72,7) miikemmel, 2 olguda (%18,2) iyi, 1 olguda
(%9,1) ise orta seviyede tespit edildi. Makrokistik lezyonlarda bu oranlar, 7 olguda
(%77,8) milkkemmel, 1 olguda (%11,1) 1iyi ve 1 olguda (%]11,1) orta seviyede tespit
edildi. Mix komponentli 1 olguda (%50) iyi, 1 olguda (%50) ise miikkemmel radyolojik
diizelme tespit edildi (Tablo 9).

Tablo 9. LM'lerde radyolojik diizelme sonuglari

Radyolojik Diizelme Makrokistik Mikrokistik Mix Toplam
(Lezyon boyutuna gore kiigiilme

)

Degisiklik yok - - - -

Kotii (<% 40) - - - -

Orta (% 40 — % 59) 1 - - 1 (%9,1)
Iyi (% 60 —% 79) 1 - 1 2 (%18,2)
Miikemmel (> % 80) 7 - 1 8 (72,7)
Toplam 9 - 2 11 (%100)
44. VENOZ MALFORMASYONLARDA TEDAVI SONUCLARININ

DEGERLENDIRILMESI

14 olguda (%58,3) tam, 10 olguda (%41,7) parsiyel iyilesme olarak belirlendi.
Tiplerine gore degerlendirildiginde ise Tip 1 VM'si olan 7 olguda (%100) tam; Tip 2
VM'si olan 6 olgunun 4'tinde (%66,7) tam, 2'sinde (33,3) parsiyel semptomatik
diizelme; Tip 3 VM'si olan 10 hastanin ise 3'linde (%30) tam, 7'sinde (%70) parsiyel
semptomatik diizelme saglandi. Tip 4 VM'si olan 1 olguda (%100) ise parsiyel iyilesme

saglandi. Tablo 10'da VM tiplerine gére semptomatik diizelme sonuclari verildi.
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Tablo 10. VM tiplerine gore semptomatik diizelme sonuglar

Semptomatik Diizelme Tip 1 Tip 2 Tip 3 Tip 4 Toplam

Semptomlarda koétiilesme - - - - -

Degisiklik yok - - - - -

Kismi Diizelme - 2 7 1 10 (%58,3)
Tam Diizelme 7 4 3 - 14 (%41,7)
Toplam 7 6 10 1 24 (%100)

Radyolojik diizelme; 8 olguda (%36,4) milkemmel, 8 olguda (%36,4) iyi, 5 olguda
(%22,7) orta ve 1 olguda (%4,5) kotii olarak belirlendi. VM'lerin tiplerine gore yapilan
radyolojik degerlendirmede Tip 1 VM olan olgularin 3'iinde miikemmel, 3'iinde (%50)
ise 1iyi, Tip 2 VM'lerin 3'iinde (%50) miikemmel, 1'inde (%16,7) iyi, 2'sinde (%33,3)
orta, Tip 3 VM'lerin ise 2'sinde (%22,2) miikemmel, 4'iinde (%44,4) iyi, 3'linde (%33,3)
orta derecede radyolojik diizelme mevcuttu. Tip 4 VM olan 1 olguda ise kotli diizelme

tespit edildi (Tablo 11).

Tablo 11. VM'lerde radyolojik diizelme sonuglari

Radyolojik Diizelme Tip 1 Tip 2 Tip 3 Tip 4 Toplam
(Lezyon boyutuna gore kiigiilme

o)

Degisiklik yok - - - - -
Kotii (<% 40 ) - - - 1 1(%4,5)
Orta (% 40 — % 59) - 2 3 - 5 (%22,7)
Iyi (% 60 — % 79) 3 1 4 - 8 (%36.,4)
Miikemmel (> % 80) 3 3 2 - 8 (9%36.,4)
Toplam 6 6 9 1 22 (%100)

4.5. PERKUTAN TEDAVIi SONRASINDA KLiNiK DEGERLENDIRME

Skleroterapi ile tedavi edilen hastalarin tiimiinde, enjeksiyondan hemen sonra 3—5 giin
icinde tedavi gerektirmeyen ve kendiliginden gerileyen sislik ve buna eslik eden agr
gelisti. Polidocanol ile skleroterapi uygulanan orbita tabani ve sert damak yerlesimli
VM'li 1 olguda islem sonrast gelisen propitozis birkag giinde geriledi ve fonksiyon
bozuklugu olusturmadigi i¢in komplikasyon olarak kabul edilmedi. Dil yerlesimli VM
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olgusunda ise iglem sonrasi gelisen nekroz nedeniyle parsiyel glossektomi yapildi.

VM'li 2 olguya preoperatif embolizasyon yapildu.

Dudagindaki AVM lezyonu Onyx ile embolize edilen 1 olguda islem sonrasi ciltte renk
degisikligi meydana geldi, 1 olguda ise islem sonrasi gelisen nekroz nedeniyle cerrahi
yapildi. AVM'li 2 olgu daha onceden planlandigi gibi embolizasyon sonrasi opere
edildi. Akim karakteristiklerine gore lezyonlarda endovaskiiler tedavi sonrasi siireg

Tablo 12'de 6zetlenmistir.

Tablo 12. Akim karakteristiklerine gore lezyonlarda endovaskiiler tedavi sonrasi siireg.

Akim ozelligi
Diisiik akimh Toplam
Yiiksek akimh
VM LM
E +C 2 2 - 4
E 13 22 11 46
Toplam 15 24 11 50

E: Endovaskiler tedavi, C: Cerrahi tedavi
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5. OLGU ORNEKLERI

14 yasinda kozmetik sikayetle bagvuran erkek hasta. (A) DUS goriintiisiinde yiiksek
akimli vaskiiler malformasyon izleniyor, (B) Tedavi oncesi ve (C) sonrasi fotografik
goriintiileri karsilagtirlldiginda belirgin kozmetik diizelme. NBCA ile embolizasyon
oncesi (D) ve sonras1 (E) DSA goriintiileri karsilastirildiginda lezyonda tama yakin

devaskiilarizasyon saglandigi goriiliiyor (5 numarali olgu).
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OLGU: 2

Kulakta ugultu, sislik ve kozmetik sikayetle basvuran 31 yasinda kadin hasta, (A)
fotografik goriintii, (B) axial ve (C) koronal MR'de sol kulak kepgesinde ve
posteriorunda AVM ile uyumlu sinyal void goriiniimler, (D) embolizasyon Oncesi
anjiografi goriintiisinde AVM ile uyumlu hipervaskiiler lezyon izleniyor (E)
embolizasyon sonrasi lezyonda belirgin devaskiilarizasyon saglandi. Ugultu sikayeti
kayboldu ve hasta embolizasyon sonrasi rekonstrilksiyon amacli opere edildi (12

numarali olgu).

43



Durdurulamayan kanama sikayetiyle bagvuran 34 yasinda erkek hasta, (A) yag baskili
T1 A MR’de alt dudakta AVM ile uyumlu ¢ok sayida sinyal void goriiniimii ve (B)
fotografik goriintiide dudak voliimiinde ve ylizeyel vaskiilaritesinde artis izleniyor. (C,
D) Preembolizasyon ve (E, F) postembolizasyon DSA goriintiilerde lezyon tama yakin
devaskiilarizasyon saglandi. (G) Islem sonrasi nekroz gelisti. (H) rekonstruktif amaglh

cerrahi yapildi (4 numarali olgu).
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Boyun sag tarafinda sislik sikayeti olan 14 yasinda erkek hasta. (A) Tedavi dncesi

fotografik goriintiisiinde boyun sag lateralinde sislik izleniyor. (B) DUS goriintiide cilt
altinda igerisinde akim izlenmeyen anekoik bosluk. (C) Axial yag baskili T2A MR'de
sagda cilt altinda diizgiin sinirli hiperintens lezyon. (D) koronal prekontrast TIA MR'de
hipointens lezyon. (E) postkontrast TIA MR'de homojen kontrastlaniyor. (F) Tedavi
sonrast koronal yag baskili T2A ve (G) fotografik goriintiide lezyon tamamen

kayboldugu goriilmekte (38 numarali olgu).
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OLGU: 5

24 yasinda erkek olgu, dudakta kanama ve cerrahi sonrasi rezidii lezyona bagh
kozmetik sikayetleri olan olguda; (A ve B) tedavi oncesi fotografik goriintiileri. (C)
sagittal T2A MR’de iist ve alt dudakta hiperintens lezyon, (D) Perkiitan flebografi, (E)
Tedavi sonras1 fotografik goriintiide ve (F) sagittal T2A MR’de lezyonda tama yakin

diizelme izleniyor (21 numarali olgu).
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17 yasinda dilde fonksiyon kisitliligi, nefes alma, konusma ve yutma giicligii sikayeti

olan VM'li kadin olgu; (A) skleroterapi Oncesi ve (B) sonrasi fotografik goriintiileri,
islem sonras1 demarkasyon hatt1 belirginlestikten sonra parsiyel glossektomi yapildi. (C,
D) Operasyon sonras1 fotografik goriintiiler. Tedavi sonras1 dil fonksiyonlarinda kayip

olmadan hastanin sikayetlerinde belirgin diizelme saglandi (19 numarali olgu).
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OLGU: 7

Dort yasinda sol yanakta sislik sikayetiyle getirilen erkek olgu. (A) DUS goriintiisiinde
icerisinde akim bulunmayan anekoik kistik alanlar, tedavi oncesi (B) axial ve (C)
koronal yag baskili T2A MR'de septa igceren makro-mikrokistik komponentleri olan
hiperintens lezyon izleniyor. (D) Perkiitan flebografi goriintiisiinde kontrast madde ile
dolan lezyonun makrokistik boliimii izleniyor. Tedavi sonras1 (E) axial ve (F) koronal
yag baskili T2A MR'de lezyonun makrokistik komponentinde tam diizelme, mikrokistik

komponentinde ise kismi diizelme izlendi (40 numarali olgu).
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Boyun sag lateralinde sislik sikayetiyle getirilen 3 aylik kiz olgu; (A) tedavi dncesi fetal

MRG'de boyun sag posterolateralinde cilt altinda septali hiperintens lezyon, (B)
Fotografik goriintiide boyun sag lateralindeki sislik izleniyor, (C) US’de cilt altinda
anekoik kistik lezyon izleniyor, (D) axial T2A MR’de boyun sag posterolateralinde cilt
altinda septali hiperintens lezyon makrokistik lenfatik malformasyon ile uyumlu olarak
degerlendirildi. (E) Perkiitan flebografi’de lezyon igerisinde kontrast madde dagilimi
izleniyor. (F) Tedavi sonrasi kontrol MR’de lezyonun tamamen kayboldugu goériiliiyor

(41 numaral1 olgu).
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6. TARTISMA

Vaskiiler malformasyonlar viicudun hemen her bolgesinde gelisebilmekte birlikte bas
boyun bolgesinde %14—65 oraninda goriiliir (65). Tam ve tedavileri genellikle zordur
(1). VM lezyonlariin etkin tedavisi i¢in dogru siniflandirma oldukca Onem tasir.
VA'larin adlandirilmasinda ISSVA siniflamasinin kullanimina 6zen gosterilmeli; tan1 ve
tedavinin planlanmasinda multidisipliner yaklagim mutlaka saglanmali, disiplinler
arasinda ortak bir terminoloji ve smiflandirma kullanilmalidir.  Vaskiiler
malformasyonlara multidisipliner yaklagim dogru tani1 ve tedavi oranlarini arttiracaktir.
Bu ¢aligma grubunda, olgularin tamami vaskiiler anomali konseyinde klinik olarak
degerlendirilip tan1 ald1 ve isimlendirildi; tedavi sekli (cerrahi, endovaskiiler tedavi veya
kombine tedavi) belirlendi, olusabilecek komplikasyonlar ve bunlarin tedavisi tartigildi.
Bu yaklagim tedavideki basari oranini olumlu etkileyen faktorlerin en basinda yer

almaktadir.

Cerrahi tedavi primer olarak smirlt ve kiiciik boyuttaki vaskiiler malformasyonlarin
tedavisinde uygulanabilir. Ancak ¢cogu zaman tek basina uygulanan cerrahi yaklagim
asirt kanama nedeniyle yetersiz kalabilir. Masif kanama, organ hasari gibi oldukca
tehlikeli komplikasyonlarin ortaya c¢ikmasina neden olabilir. Ayrica cerrahi tedavi
besleyici arterlerin baglanmasi1 sebebiyle ileride yapilabilecek bir endovaskiiler
tedavinin etkinligini de kisitlayabilir (4). Bu c¢alismada da 2 AVM olgusunda
endovaskiiler tedavi Oncesinde cerrahi yapilmis olmasi besleyici arterin tikanmasina
neden olmustu. Ancak direk ponksiyon yoluyla embolizasyon yapilabildi. VM'li 5
olguda da endovaskiiler tedavi oncesinde cerrahi yapilmisti. Bu olgularda lezyonlar

kompartmanize oldugu i¢in verilen sklerozan maddenin lezyonun tamamina yayilmasi
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miimkiin olmadi ve her enjeksiyonda lezyonun sadece bir kisminda etkinlik

saglanabildi.

Endovaskiiler tedavi ise semptomatik vaskiiler malformasyonlarin tedavisinde
giiniimiizde siklikla ilk tedavi yontemi olarak uygulanmaktadir. Bu tedavi yaklasimiyla
vaskiiler malformasyonlar ¢esitli embolizan veya sklerozan maddeler kullanilarak
oblitere edilmekte ve semptomatik olgularda diizelme saglanabilmektedir (23). Biiyiik
boyutlu, yiiksek akimli ve cerrahi olarak ulasilmasi gii¢ olan lezyonlarin tedavisinde
cerrahi tedavi endovaskiiler yaklasimla birlikte kombine olarak uygulanmaktadir (26).
Bu ¢alismada 2 AVM ve 2 VM olgusuna peroperatif embolizasyon yapildiktan sonra

cerrahi uygulandi, 4 olguda da semptomatik ve radyolojik olarak tam diizelme saglandi.

Tam ve etkin endovaskiiler tedavinin uygun embolizan veya sklerozan madde ve uygun
aksesle saglanabilmesi i¢in olgularin semptomatolojisinin iyi belirlenmesinin yanisira
lezyonun yerlesimi, komsu organlarla iliskisi ve yukarida da belirtildigi gibi
siniflandirilmasinin  dogru olarak yapilmasi gereklidir (66). Bunun ic¢in temel
goriintiileme yoOntemlerinden yararlanilmaktadir. Goriintilleme esliginde yapilan
endovaskiiler tedavide embolizan veya sklerozan maddenin lezyon igerisindeki dagilimi
gozlenebilmekte, bu sayede paradoks embolizasyon riskinden uzaklasilmakta ve

tedavinin etkinligi artmaktadir.

AVM’ler arada kapiller bir yatak olmadan arterlerin direk olarak vendz sisteme
acilmasiyla karakterize hizli akimli vaskiiler malformasyonlardir. Bas ve boyun
bolgesinde daha sik goriiliirler (36). %40°1 dogumda fark edilir, cogu ileri ¢ocukluk
evrelerine hatta yetigskin doneme kadar gizli kalir (34). Genellikle ergenlikteki hormonal
degisikliklere, trombiis, enfeksiyon ya da travmaya sekonder semptomatik olurlar ve

vaskiiler malformasyonlarin en tehlikelileri olarak kabul edilirler (35).

Schobinger siniflamasina gore evre 1 ve evre 2 AVM’lerin tedavisi tartismalidir. Bu
lezyonlar travma, gebelik veya ergenlige bagli progresyon gosterebildiginden tedavisi
daha komplike ve gii¢ olabilmektedir. Bu nedenle evre 1 AVM'lerde yakin takip ve evre
2'de tedavi Onerilmektedir (57). Bu calismada embolizasyon yapilan olgular evre 2 veya
evre 3 idi, evre 1 olan olgu yoktu. Evre 2 lezyonu olan 2 olgu akut travma sonrasi
durdurulamayan kanama ile basvurmustu. Bu olgulara transarteryel ve direk

ponksiyonla embolizasyon yapilarak tam semptomatik diizelme saglandi.
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AVM’lerin tedavisinde kullanilan baslica embolizan maddeler NBCA, PVA
partikiilleri, etilen vinil alkol kopolimer, metalik koiller ve etanol’diir. Bu ¢alismada
embolizan madde olarak NBCA ve onyx tercih edildi. NBCA polimerizasyon
gosterebilme oOzelligine sahip olup nidusta kismi veya tam okliizyon saglayabilir.
Siyanoakrilatin akiskanligina bagli embolizasyon kontrolii gii¢ olabilir veya tedavi
edilmis lezyonlarda rekanalizasyon gelisebilir; bu sebeple siyanoakrilat ile
embolizasyon tecriibeli ellerde oldukca dikkatli bir sekilde uygulanmalidir (56). Bu
calismada mikrokateterden test enjeksiyonu yapilarak akim hizi degerlendirildi ve buna
gore lipiodol NBCA oran1 belirlenerek embolizasyon yapildi. Akimin kontrol
edilebildigi noktalarda ekstrensek kompresyonla akim kontrolii saglandi. Onyx® ise s1v1
embolizan madde olup vaskiiler malformasyonlarin tedavisinde kullanimi1 nispeten yeni
bir yaklasimdir. Osuga ve ark.n (67) NBCA ve onyx kullandiklar1 ¢aligmada fasiyal
veya periferik AVM’li hastalarin %80’inde semptomatik palyasyon saglamislardir. Bu
calismada ise 12 olguda (%80) tam semptomatik diizelme saglanmis olup literatiir ile

uyumludur.

Han ve ark.t (68) NBCA kullanarak toplam 38 seans (1-9; ortalama 2,7) preop.
embolizasyon yaptiklar1 14 hastalik caligmalarinda 3 hastada %60—70, 5 hastada %90
ve lizeri, 6 hastada ise lezyonlarda ise tam devaskiilarizasyon sagladiklarini bildirmis ve
siyanoakrilat kullanilarak yapilan embolizasyonun etkili ve giivenilir oldugunu
vurgulamislar ve islem ile ilgili herhangi bir komplikasyon gelismedigini
bildirmislerdir. Bu ¢alismada ise AVM'li 15 olguya toplam 27 seans (1—4; ortalama
1,9); siyanoakrilat (12/15) ve onyx (3/15) ile embolizasyon yapildi. NBCA kullanilan
olgularda anjiografi goriintiisiindeki devaskiilarizasyona bakilarak radyolojik diizelme
degerlendirildiginde 6 olguda (%50) tam, 6 olguda (%50) ise parsiyel
devaskiilarizasyon saglandi. Sonug¢ olarak %99'un iizeri devaskiilarizasyon kiir kabul
edildiginden bu calismadaki tam devaskiilarizasyon oram1 Han ve ark.iminkinden
yiiksektir. NBCA’nin direk ponksiyon ve transarteryel yolla verilmesinden dolay1
sonuclarin literatiire gore daha iyi oldugu diisiiniildi. Ancak bu caligmada
komplikasyon olarak 1 olguda ciltte nekroz gelisti. Bu olgu (olgu 4) travmaya bagh
abondan kanama ile bagvurmustu ve her iki fasial arterden beslenen, alt dudak ve ¢eneyi
kapsayan AVM mevcuttu. Bilateral fasiyal arter embolizasyonu yapildi, NBCA’nin
ulagsmadigr dudak orta kesimine perkiitan yolla NBCA verildi. Lezyonun bilateral
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beslenme gostermesi ve buna paralel yapilan agresif embolizasyon alt dudakta nekroza

neden oldu ve rekonstruktif cerrahi ile diizeltildi.

Arat ve ark.1 (69) kraniofasyal yiiksek akimli vaskiiler malformasyonlu 6 olguda onyx
kullanmis, olgularin 5'inde komplet yanit 1 olguda ise inkomplet yanit elde etmisler ve
calisma sonucunda norolojik komplikasyon olusmadigini, 1 olguda ciltte siyahims1 renk
degisikligi gelistigini bildirmislerdir. Bu ¢alisma grubunda 3 olguda embolizan madde
olarak onyx kullanildi, 2 olguda (%66,7) tam, 1 olguda (%33,3) ise parsiyel
devaskiilarizasyon saglandi. Onyx intrakranial AVM'lerin tedavisinde radikal degisim
saglamistir. Fragmantasyon gostermediginden distal embolizasyon riski diistiktiir. Ayni
zamanda akiskan lav benzeri 6zelligi nedeniyle kullaniciya daha genis ve ¢ok sayida
nidus iceren AVM'lerde uygulayiciya tek kateterle miidahale avantaji saglar. NBCA
veya alkol ile karsilastirildiginda ¢ok az enflamatuar yanit gelistiginden endotelyal hasar
ve anjionekroz daha azdir. Onyx embolizasyonu ile damarlar siingerimsi yumusak bir
madde ile dolu oldugundan ve daha az enflamatuar yanit olusturdugundan diger
maddelerle embolizasyona gore bu damarlar daha az frajildir. Bu nedenlerle olasi
cerrahi islem durumunda rezeksiyonu daha kolaydir (57). Intrakranial AVM'lerdeki bu
avantajlarina ragmen extrakranial AVM'lerin embolizasyonunda onyx kullanimina
iliskin caligmalar sinirlidir. Bu calismada onyx kullanilan vaka sayisi sinirli olmasi
nedeniyle yeterli degerlendirme yapilamamistir ancak literatiirde oldugu gibi kompleks
lezyonlarda genis lezyon okliizyonu olanagi sundugu ic¢in onyxin ilk tercih edilmesi
gereken embolizan madde oldugu diisiiniilmektedir. Onyx siyah renkli oldugundan
derideki ylizeyel lezyonlarda ciltte siyah renk degisikligi gelisebilir. Bu caligmada
dudak AVM’li 1 olguda ciltte siyahims1 renk degisikligi gelisti.

Calisma sonucunda elde edilen bulgular AVM'lerin endovaskiiler tedavisinde
siyanoakrilat ve onyx'in etkili ve giivenilir oldugunu gdstermekte ve literatiirii

desteklemektedir.

Lenfatik malformasyonlarin %75’1 bas ve boyun bolgesinde bulunur (47). Goriilen veya
ele gelen sislik en sik bagvuru nedenidir. Agri, kitlenin enfeksiyonu, kitle i¢ine kanama
nedeniyle ani boyut artig1 ve basi etkisi ile ¢evre organlarda islevsel sorunlar olusmasi
da basvuru nedenleri arasindadir (48, 49). Bu calismadaki LM olgularinin tamamu sislik

ve kozmetik nedenlerle bagvurmustu. LM’lerin yaklasik %60°1 dogumda, %90°1 ise 2
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yasin altinda tan1 almakla birlikte herhangi bir yasta da goriilebilir (46). Calismaya dahil
edilen LM’li olgularin 3’1 2 yasin altinda, 8’1 ise 2 yasin iistiinde olup bu seride hasta
yasinin literatiire gére daha biiylik olmasinin; olgularin doktora bagvuruda gecikmesine
ve hemanjiom ile vaskiiler malformasyon ayiriminin yapilamamasina bagli oldugu
diisiiniilmektedir. Son yillarda prenatal US ile tan1 alan olgu sayisi artmaktadir, bu

calismadaki 2 olgu da prenatal donemde ultrasonografi ve fetal MRG ile tan1 almigtir.

LM’ler benign lezyonlar olmalarina karsin infiltratif yapilari, belirsiz sinirlar1 ve 6nemli
yasamsal organlar1 sarmalart nedeni ile tedavi edilmeleri gerekir. Kendiliginden
gerileme enderdir (46). Bu lezyonlarin tedavisinde uzun yillar cerrahi eksizyon
uygulanmistir. Ancak lezyonlarin infiltratif yapilar1 ve bir¢ok hayati organa yakin
olmasi nedeniyle tamamen c¢ikarilmalar1 her zaman miimkiin olmamaktadir. Cerrahi
sonrast niiksiin sik goriilmesi ve kozmetik olarak kotii sonuglar olusmasi nedeniyle
alternatif tedavi yontemleri denenmistir. Basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi, lazer
tedavisi gibi tedavi yontemleri kullanilmaya baslanmistir ancak diisiik basar1 oranlar1 ve
onemli yan etkileri nedeniyle giiniimiizde terk edilmislerdir (46, 50). Bleomisin ve
OK—432 basarili tedavi sonuglart ile son yillarda LM’lerin tedavisinde one ¢ikan
sklerozan maddelerdir (47, 48, 50, 52, 53, 54, 55). Bu ¢alismada sklerozan madde

olarak bleomisin kullanilmustir.

Bleomisin DNA sentezini inhibe eden, Streptomyces verticullus tarafindan iiretilen
antitimoral bir antibiyotiktir. Etki mekanizmasi tam olarak bilinmemekle birlikte
LM’nin endotel hiicreleri iizerinde irritan etki ile inflamatuar tepki gelistirdigi ve
sonrasinda olusan fibrozis ile kistin kayboldugu diisiiniilmektedir (48). Sung ve ark.t
her bir skleroterapi seansinda uygulanan bleomisin dozunun 1 mg/kg’1t gegmemesini,
hastaya tiim seanslarda toplamda uygulanacak dozun 5 mg/kg ile sinirlandirilmasini ve
skleroterapi seanslar1 arasinda en az 2 hafta aralik bulundurulmasini énermektedir (53).
Bu calismada her hastaya 1-3 arasinda degisen toplamda 21 seans (ortalama 1,9 seans)
0,2—0,6 mg/kg bleomisin ile 4—-6 haftalik aralarla perkutan skleroterapi yapildi. Higbir
hastada tiim seanslar boyunca uygulanan toplam bleomisin dozu literatiirde bildirilen 5
mg/kg’lik glivenlik smirina ulagmadi. Mathur ve ark.1 (52) calismalarinda 7 LM
olgusuna her seansta 1 mg/kg dozunda intralezyonel bleomisin skleroterapisi
uygulamuslar, olgularin 2’sinde tam diizelme, 2’sinde %50 ve iizerinde diizelme, 3’iinde

ise %25 diizelme rapor etmisler ve lokal inflamasyon ve sislik disinda yan etki
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bildirmemislerdir. Rozman ve ark.’1 (70) calismalarinda 24 olguya bleomisin ile
skleroterapi uygulanmislar, 15 olguda (%63) tam, 5 olguda (% 21) iyi, 4 olguda ise (%
16) kotii tedavi yanit1 elde etmisler ve enjeksiyon yerinde abse gelisen 2 olgu disinda
herhangi bir yan etki veya komplikasyon bildirmemislerdir. Bu calismada ise 8 olguda
(%72,7) mikemmel, 2 olguda (%18,2) iyi, 1 olguda (%9,1) ise orta seviyede radyolojik
diizelme tespit edildi. Semptomatik diizelme ise 10 olguda tam (%90,9), 1 olguda
parsiyel (%9,1) idi. Parsiyel semptomatik diizelme saglanan olguya dncesinde bagka bir
merkezde OK-—432 ile skleroterapi yapilmisti. Bu olguda parsiyel semptomatik
diizelmenin nedeninin, daha 6nce yapilan skleroterapiye bagli lezyon igeriginin akiskan
ozelliginin kayb1 ile vizkéz bir hal almasi, bunun sonucunda yeterli drenaj
yapilamamas1 ve bleomisinin damar duvari ile temasinin yeterli olmamasina bagh

oldugu diisiiniildii.

Rozman ve ark.’1 (70) caligmalarinda 11 makrokistik LM' nin 10'unda tam, 10
mikrokistik LM' nin ise 5'inde tam tedavi yanit1 elde etmislerdir. Bu c¢aligmaya dahil
edilen 9 makrokistik olgunun 7'sinde (% 77,8), 2 mix komponentli olgunun ise 1'inde
(%50) mikkemmel radyolojik diizelme tespit edildi. Mix komponente sahip 1 olguda,
perkutan skleroterapi sonrasi lezyonun makrokistik komponentinde tama yakin diizelme
mikrokistik komponentinde ise parsiyel diizelme saglandi. Bu calisma makrokistik
LM'lerde skleroterapinin daha etkili oldugunu gostermekte ve literatiirii

desteklemektedir.

Literatiirde perkutan bleomisin skleroterapisi i¢in belirtilen komplikasyon oranlar1 %8.4
— %14,7 aralifindadir (27). Bleomisinin lezyon i¢i uygulamalar sonrast en sik goriilen
yan etkileri enjeksiyon yerinde agr1 ve yanma hissidir. Enjeksiyondan sonra 24—72 saat
icinde kizariklik ve sislik, grip benzeri semptomlar gériilebilmektedir. Urtiker benzeri
allerjik reaksiyonlar da goriilen diger yan etkilerdendir. Toplam doz 150 mg’yi
gectiginde alopesi, stomatit, mukozit, tirnak degisiklikleri, stria, Reynaud Fenomeni,
ciltte incelme ve hiperpigmentasyon gibi dermatolojik yan etkiler ortaya
cikabilmektedir (71). Toplam doz 450 mg’yi gectiginde ise intersitisyel pnomoni ve
pulmoner fibrozis olusabilmektedir (48, 72). Skleroterapi amacl intralezyonel
uygulamalarda bleomisinin diisiik dozda kullanildigindan ve kan dolasimina 6nemli
miktarda ge¢cmediginden pulmoner fibrosis riski oldukc¢a disiiktiir. Perkutan

skleroterapi tedavisi uygulanan 4 pediatrik hastadan islemden sonra 10. dakika ile 24
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saat arasinda ¢esitli zaman araliklarinda alinan kan 6rneklerinde dl¢iilebilir bleomisin
diizeyi tespit etmeyen Lonescu ve arkadaslarinin (73) calismast bu goriisi

desteklemektedir.

Bu calismada enfeksiyon gelisme ihtimali yiiksek olan, skleroterapi oncesi kateterize
edilerek drenaj yapilan 3 olguda proflaktik antibiyotik kullanildi ve olgularin hi¢ birinde
enfeksiyon veya abse gelismedi. Yine bu calismada kullanilan dozda ve uygulama
biciminde higbir olguda skleroterapi sonrasinda ve takiplerde akcigerlerde herhangi bir
yan etki goriilmedi. Sislik ve agr1 skleroterapi ile lezyonda olusturulmak istenen lokal
inflamatuar etki tedavinin bir parcasi oldugu i¢in yan etki ya da komplikasyon olarak
degerlendirilmedi. Literatiirde de bleomisinin diger sklerozan maddelere gore islem
sonras1 0ddeme daha az neden oldugu bildirilmektedir (75). Olgularin hepsinde lezyon
boyutlarinda belirgin kiiclilme saglandi, olgularin hi¢ birinde lezyon boyutunda artis
veya <%40 azalma goriilmedi. Olgularin hepsinde sikayetlerinde belirgin azalma tespit

edildi.

Bu calisma sonucunda elde edilen bulgular lenfatik malformasyonlarin tedavisinde
kullanilan bleomisinin etkin oldugu kadar giivenilir ve iyi tolere edilebilir bir sklerozan

madde oldugu goriisiinii desteklemektedir.

Venoz malformasyonlar en sik goriilen semptomatik vaskiiler malformasyon tipidir. VA
merkezlerine bagvuran hastalarin %50°den fazlasini olusturmaktadir (5). Bu calisma
grubundaki vendz malformasyon oran1 %48 literatiir ile uyumludur. VM’ler belirgin
olmasalar da dogusta vardirlar ve tedavi edilmedigi takdirde iyilesmezler (40).
Genellikle ileri cocukluk ve geng eriskin donemde semptomatik hale gelirler. VM’lerin
perkutan skleroterapisinde kullanilan polidokanol, etanol, ethiblok, sodyum teradesil
stilfat, etanolamin oleat, zein alkolik soliisyonu gibi bir¢ok sklerozan madde mevcuttur.
Sklerozan madde se¢imi g¢ogunlukla hekimin tercih ve deneyimi, maddenin temin
edilebilirligi ve lezyonun morfolojisine gore yapilmaktadir (27, 76, 77). Bu ¢alismada

etkinligi yiiksek ve yan etkisi daha az olan polidocanol tercih edilmistir.

Polidocanoliin lokal anestezik etkisi oldugundan skleroterapi neredeyse agrisiz bir
islemdir bu yiizden genel anestezi gerekmez. Deterjan etkisi endotel hiicrelerinde hizli
bir sekilde asir1 hidrasyonu indiikleyerek vaskiiler hasara neden olur. (58, 59, 60). Bu

calismada polidocanoliin lokal anestezik etkisinden faydalanilarak islem Oncesi igne
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giris yerine yapilan lokal anestezik miktari minimum diizeyde tutulmustur (ortalama 1

mL).

Mimura ve ark.'1 (59) 14 olguya polidocanol ile toplam 21 seans (1-3; ortalama 1,4)
perkutan skleroterapi yapmuslar ve asil semptomu agr1 olan 11 olgunun 6'sinda agrinin
ortadan kayboldugunu, 4’linde diizeldigini, 1’inde ise degisiklik olmadigini bildirmisler;
kozmetik nedenle bagvuran 2 olgunun 1'inde tam digerinde belirgin diizelme; agiz ici
kanama sikayetiyle bagvuran 1 olguda ise tam diizelme rapor etmislerdir. Bu ¢alismada
ise 24 VM olgusuna polidocanol ile toplam 57 (1-9, ortalama 2,4) seans perkutan
skleroterapi islemi yapildi. Oncelikli agr1 sikayeti olan 6 olgunun 4'iinde (%66,7),
kozmetik nedenle bagvuran 15 olgunun ise 9'unda (%60), kanama sikayeti olan 3 olguda
ise (% 100) tam semptomatik diizelme saglandi. Bu ¢alismadaki basar1 oraninin daha
yiiksek olmasi, seans sayisinin daha fazla olmasina ve islemlerin goriintiilleme esliginde

yapilmasina baglandi.

Jain ve ark.1 (60) 7 VM olgusunda polidocanol kullanmis ve olgularin tamaminda
tedaviye tam radyolojik yanit bildirmislerdir. Yamaki ve ark. (78) US kilavuzlugunda
tedavide olgularin %82'sinde lezyonda gerileme veya ortadan kaybolma bildirmislerdir.
Bu calismada ise olgularin % 96,5'inde lezyon boyutunda >% 40 azalma veya kaybolma
tespit edilmistir. Sonuglar VM’lerde polidokanol kullaniminin etkili oldugunu
gostermekte ve literatlirli desteklemektedir. Bu calismada VM’lerde polidocanol
kullanilarak yapilan calismalardan farkli olarak lezyonlardaki semptomatik iyilesme
objektif radyolojik iyilesme ile birlikte degerlendirilmistir. Semptomatik ve klinik
olarak saglanan iyilesmenin radyolojik olarak da desteklenmesi bu calismanin daha

once polidokanol ile yapilmis benzer ¢aligmalardan ayirici bir 6zelligidir.

Tan ve ark."1 (28) 35 hastada sklerozan madde olarak sodyum tetradesil siilfat kullanmis
ve hastalarin %54’tinde MRG goriintiilerinde boyutta azalma rapor etmislerdir. Yine bu
arastirmada hastalar tarafindan yapilan semptomatik degerlendirmede iyilesme
gozlenmesine ragmen MRG’de ¢ogu lezyonun goriiniim ve boyutu degismeden kalmis
yada artmistir. Sonug olarak semptomlarin siddetinin genellikle malformasyon boyutu
ile baglantili olmadigini, malformasyonun yerlesim yeri ve yapisinin daha anlamli
oldugunu belirtilmistir. Spence ve ark. (27) 32 VM olgusuna bleomisin ile skleroterapi

uygulamis, olgularin %90’ 1nda semptomatik diizelme, %65’inde ise radyolojik diizelme
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bildirmislerdir. Bu calismada ise polidokanol skleroterapisi uygulanan 24 VM’li hasta
gurubunda semptomatik degerlendirmede tedavinin basart orani (%100) MRG’de
gbzlenen lezyon boyutundaki iyilesme oranindan (%86,5) daha fazla olup ¢alisma bu
acidan Spence ve Tan’in ¢aligmalarini destekler niteliktedir. Sonug¢ olarak bu
aragtirmacilar gibi semptomlarin siddetinin genellikle malformasyon boyutu ile
baglantili olmadigi, semptomlar i¢in malformasyonun yerlesim yeri ve hemodinamik

yapisinin daha anlamli oldugu diistintilmustiir.

Puig ve ark.1 (44) calismalarinda tipl ve 2 lezyonlarin daha diisiik komplikasyon
oranlar1 ile skleroterapiden daha fazla yarar gordiigiinii, tip 3 ve 4 lezyonlarda ise
skleroterapinin bagar1 oraninin diistiigiinii ve komplikasyon goriilme oraninin arttigini
bildirmiglerdir. Bu ¢alismada tip 1 ve tip 2 VM'lerdeki semptomatik ve radyolojik
diizelme sonuglar tip 3 ve tip 4 VM'lere gore daha iyi olup literatiirle uyumlu olarak

degerlendirilmistir.

Literatiirde perkutan polidocanol kullanimi i¢in bildirilen komplikasyonlar -ciltte
kizariklik, sertlik, agri, hipotansiyon, bradikardi, vendz tromboz, kardiyak arrest, alerjik
ve anaflaktoid reaksiyonlardir (59, 60). Komplikasyonlarin sklerozan madde
gollenmesine sekonder inflamatuar reaksiyon ve irritasyon nedeni ile olustugu kabul
edilmektedir (60). Jain ve ark. (60) yaptig1 calismada en sik komplikasyon ciltte
kizariklik ve sertlesme (2 VM 1 LM'de izlenmis) olarak bildirilmis ve 4—6 giinde
spesifik bir tedavi olmaksizin tamamen diizeldigi rapor edilmistir. Bu caligmada
polidokanol ile skleroterapi yapilan hastalarin tiimiinde, enjeksiyondan hemen sonra
3—5 giin i¢inde kendiliginden gerileyen sislik ve buna eslik eden agr1 gelisti. Sislik ve
agn skleroterapi ile lezyonda olusturulmak istenen lokal inflamatuar etki ve lezyon
trombozunun sonucu olup tedavi mekanizmalarinin bir par¢ast oldugu icin yan etki ya
da komplikasyon olarak kabul edilmedi. Solunum, beslenme ve gz hareketlerini
etkileyecek lokalizasyonda lezyonu olan 2 olguda islem Oncesi ve sonrasi steroid
verilerek olusacak 6demin kitle etkisi azaltildi. Yamaki ve ark. (78) 28 hastanin 3’iinde
polidocanol extravasasyonu nedeniyle epidermal nekrosis bildirmislerdir. Bu
calismadaki hi¢ bir olguda nekroz gelismedi. Islem ©ncesi yapilan flebografide
kullanilacak sklerozan madde miktarinin belirlenmesi ve skopi altinda intralezyonel

enjeksiyon yapilmasi ekstravazasyonu onleyerek nekroz olusmasinin 6niine gegmistir.
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Eger sklerozan madde drenaj venine ¢ok fazla miktarda gegerse lokal vendz tromboz
meydana gelebilir. Polidocanol enjeksiyonunu takiben kardiyak komplikasyonlar
oldukca nadir olup polidokanoliin lokal anestezik O6zelliginden kaynaklanir. Lokal
anestezikler kan diizeyleri ile orantili olarak kalp yoluyla iletim hizim1 ve elektriksel
uyarilmayr azaltir, siniis nodunun spontan pacemaker aktivitesini deprese eder,
progressif siniis bradikardisi ve sonunda arrestle sonuclanir (79). Bu nedenle verilen
sklerozan maddenin intralezyonel vaskiiler yatakta kalmasi ve sistemik dolagima
katilmamasi  kardiyak  komplikasyonlarin ~ 6nlenmesinde  onemlidir.  Kalbin
etkilenebilecegi polidocanol miktar1 tanimlanmamakla birlikte polidokanol sistemik
sirkulasyona giris hizi ve miktar1 miimkiin oldugunca diisiik tutulmalidir (59). Bu
amagla islem Oncesi yapilacak DPF'de lezyonun dagilimi, vendz drenaji verilecek
sklerozan madde miktarinin belirlenmesi 6nemlidir. Bu calismadaki hi¢ bir olguda

kardiyak komplikasyon gelismedi.

Gilinlimiizde en sik kulanilan sklerozan madde olan etanoliin etkinligi literatiirde bir¢cok
calismada gosterilmistir (6, 61, 80). Ancak ciddi yan etkileri mevcuttur. En 6nemli
dezavantajlarindan birisi cilt kapiller yumagina ulastiginda yol actig1 cilt nekrozu, sinir
hasar1, 6dem ve olusabilecek kompartman sendromu riskidir. Yine etanol koagiilasyon
sistemini aktive edebilme Ozelligine sahip olup farkli lokalizasyonlarda trombiis
olusumuna yol acabilir, yiikksek miktarlarda enjekte edildiginde ise santral sinir sistemi
depresyonu, hemoliz ve kardiyak arrest goriilebilir bu sebeple yakin monitorizasyon ile
kontrollii enjeksiyonlar yapilmalidir. Aksine polidocanol ile skleroterapi sonrasi bu gibi
komplikasyonlar bildirilmemistir (58, 60 , 78). Bununla birlikte etanol skleroterapisi
oldukca agrili oldugundan siklikla lokal veya genel anestezi yada sedasyon esliginde
uygulanir (59, 77). Polidokanoliin ise anestezik etkisi nedeniyle agri1 neredeyse hic
yoktur, boOylece genel anestezi gerektirmediginden tedavide anesteziye baglh
komplikasyonlar daha az goériilmektedir (58, 60). Mimura ve ark. (59) 6zellikle biiytlik
ve tedavinin devam etmesi gereken lezyonlarda polidoconoliin bu 6zelliginin avantaj
sagladigimi bununla birlikte polidoconoliin yeterli olmadigi durumlarda etanol
kullanilmas1 gerektigine inandiklarini bildirmislerdir. Bu ¢alismada da bas ve boyun
bolgesi gibi akim kontrolii zor olan lezyonlarda polidocanol gibi giivenli bir madde

kullanimi tercih edilmistir.

59



Ozofagus varisleri obliterasyonu icin alkol, polidokanol ve diger enjektabl sklerozan
maddelerin kullanildig: karsilagtirmali bir ¢alismada etanol tromboz i¢in diger maddeler
kadar etkili ama kabul edilemez yan etkileri oldugu bildirilmistir. Test edilen tim
sklerozan maddeler arasinda alkoliin 6zofagusta {iilser, mediastinit ve fistiillerde en
yiksek insidans ve ciddi komplikasyonlara sahip oldugu vurgulanmistir (81). Bu
calismadaki gézlemler de VM’lerin tedavisinde kullanilan polidocanoliin etkin oldugu
kadar giivenilir ve iyi tolere edilebilir bir sklerozan madde oldugunu ve diger
maddelerle  karsilastirilldiginda  komplikasyon  riskinin  ¢ok az  oldugunu

desteklemektedir.
Calismanin Limitasyonlari

1-— Endovaskiiler tedavi Oncesinde cerrahi yapilan diisik akimli vaskiiler
malformasyonlarda lezyonlarin kompartmanize olmasindan dolay1 verilen sklerozan

maddenin lezyon icerisine yeterli miktarda dagilimi saglanamadi.

2— Lokalizasyonlar itibari ile hayati fonksiyonlar1 etkileyecek diizeydeki lezyonlarda
(6rnegin intrakonal mesafe) verilen sklerozan madde miktari komplikasyon gelisimini

onlemek i¢in sinirl tutuldu.

3— Endovaskiiler tedavi Oncesinde cerrahi yapilan yiiksek akimli vaskiiler
malformasyonlarda besleyici arterlerin tikanmasi nedeniyle bazi olgularda selektif

kateterizasyon yapilamadi.

4— AVM'lerde radyolojik diizelme subjektif olarak DSA goriintiileri iizerinden

devaskiilarizasyona bakilarak degerlendirildi.
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7. SONUCLAR

1. Vaskiiler malformasyonlarda tani ve tedavinin planlanmasinda multidisipliner
yaklagim mutlaka saglanmali, disiplinler arasinda ortak bir terminoloji ve siniflandirma

kullanilmalidir.

2. VM lezyonlariin tedavisi oldukga gii¢ ve multidisipliner yaklagim gerektirmektedir.
Cerrahi yaklagim tek basimna ¢ogu zaman basarili sonuclar vermemekte, hatta cerrahi
girisimde besleyeci arterlerin baglanmasi, endovaskiiler yolla tedavi sansin1 da ortadan

kaldirabilmektedir.

3. Siyanoakrilat ve onyx AVM'lerin endovaskiiler tedavisinde etkili ve gilivenilir bir

maddedir.

4. Polidocanol kullanilarak yapilan perkutan skleroterapi VM lezyonlarinda etkili ve

giivenli bir tedavi yontemidir.

5. Tip 1 ve Tip 2 VM'ler, Tip 3 ve Tip 4 VM'lere gore skleroterapiden daha fazla yarar

gormektedir.

6. Bleomisin kullanilarak yapilan perkutan skleroterapi 6zellikle makrokistik LM'lerin

tedavisinde daha etkili bir yontem olup LM’li hastalarda ilk tedavi secenegi olmalidir.

7. Skleroterapi sonrasi lezyonlarda radyolojik iyilesme ile semptomatik diizelme

arasinda her zaman paralel bir korelasyon olmayabilir.
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8. Endovaskiiler tedavi, vaskiiler malformasyon lezyonlarinin tedavisinde dogru lezyon
siniflandirmas1 ve uygun sklerozan / embolizan madde se¢imi saglandigi siirece

giivenilir ve etkin bir tedavi yontemidir.
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