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OZET

BAS VE BOYUN YERLESIMLI DUSUK AKIM HIZLI VASKULER
MALFORMASYONLARDA PERKUTAN SKLEROTERAPININ ETKINLIGININ
DEGERLENDIRILMESI

Amacg:VA’lar yalnizca deriyi tutan milimetrik lezyonlardan ¢oklu organ vedoku planlarini
tutabilen yaygin lezyonlara dek degiskenlik gosterebilen, tam1 ve tedavisinde gigcliikler
bulunan bir hastalik grubudur. Ozellikle bas ve boyun yerlesimli vaskiiler malformasyonlarda
cerrahi, kozmetik nedenlerden ve olast sinir hasari riskinden dolay1 eskiye kiyasla daha az
tercith edilen tedavi yontemi haline gelmistir. Perkutan embolizasyon veskleroterapi,
giinimiizde semptomatik vaskiiler malformasyonlarda ilk secenek tedavi yontemidir. Bu
calismada amag,bas ve boyun yerlesimli VM'lu olgularda uygulanan etanol skleroterapinin

etkinligini degerlendirmektir.

Gereg ve Yontem:Bucalismaya Eyliil 2002 ve Haziran 2017 tarihleri arasinda, bas ve boyun
yerlesimli, vendz veya lenfatik malformasyon lezyonu nedeni ile Dokuz Eyliil Universitesi
Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali Girisimsel Radyoloji Unitesi’nde etanol ile perkutan
skleroterapi tedavisi yapilmis 25 olgu (17 kadin,8 erkek; yas araligi 2 —64 yil;

ortalama 24,4 yil) dahil edildi. Toplamda 114 seans (1-16,ortalama:4.5) perkutan skleroterapi
yapildi.Olgularin skleroterapiden onceki ve skleroterapi seanslarindan sonraki vaskiiler

lezyon fotograflar1 karsilastirilarak gorsel degerlendirme yapildi.

Bulgular:Gorsel degerlendirmede 25 olgunun 14'iinde (%56) tedaviye ¢ok iyi derecede
yanit alindi81,9'unda(%36) orta derecede yanit alindig1,2'sinde (%8) ise ¢ok az derecede yanit
alindig1 yada hi¢ yanit alinmadig1 saptandi. Olgularin 5'iinde konservatif tedavilerle giderilen
lokal komplikasyonlar gelistigi,olgularin hi¢birinde de major komplikasyon gelismedigi tespit
edildi.

Sonug: Sonu¢ olarak, perkiitan etanol skleroterapi, vendéz malformasyon lezyonlarinin
tedavisinde, kurallara uygun bir sekilde yapildiginda, giivenilir ve etkin bir yontemdir.

Anahtar Kelimer:Skleroterapi, etanol, vendz malformasyon, bas ve boyun, komplikasyonlar.

Vi



SAMMARY

EVALUATION OF THE EFFICIENCY OF PERCUTANEOUS SCLEROTHERAPY
IN LOW-FLOW VASCULAR MALFORMATIONS WiTH HEAD AND NECK
LOCATION

Objectives: VA is a group of diseases with difficulties in diagnosis and treatment, which can
vary from millimetric lesions involving only the skin to widespread lesions that can hold
multiple organs and tissue planes. Especially in the head and neck vascular malformations,
surgery has become less preferred because of possible risk of nerve damages,. Percutaneous
embolization and sclerotherapy is now the first choice of treatment for symptomatic vascular
malformations. The aim of this study is to evaluate the efficacy of ethanol sclerotherapy in

patients with VM with head and neck localization.

Materials and Methods:Between September 2002 and June 2017 twenty-five cases (17
female, 8 male, age range: 17 to 18 years) with a head and neck venous or lymphatic
malformation underwent percutaneous sclerotherapy with ethanol in the Interventional
Radiology Unit of Dokuz Eyliil University Medical Faculty Department of Radiology(2-64
years;(average 24.4 years). A total of 114 sessions (1-16, mean: 4.5) of percutaneous
sclerotherapy were performed. Visual assessment was made by comparing the photographs of

vascular lesions before and after the sclerotherapy sessions.

Results: In visual evaluation, 14 (56%) of the 25 patients were found to have a very good
response to treatment, 9 (36%) had moderate response, and 2 (8%) did not respond at all.
Local complications occured in 5 of the patients with conservative treatments. None of the

cases developed any major complications.

Conclusion: In conclusion, percutaneous ethanol sclerotherapy is a reliable and effective

method in the treatment of venous malformation lesions when done properly.

Keywords: Sclerotherapy, ethanol, head and neck, venous malformation, complications.
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1. GIRIS VE AMAC

Vaskiiler anomali (VA) terimi kan veya lenf damarindan kaynaklanan timor ve
malformasyonlar1 kapsiyan bir terimdir. VA’lar yalnizca deriyi tutan milimetrik lezyonlardan
coklu organ ve doku planlarimi tutabilen yaygin lezyonlara dek degiskenlik gosterebilen, tani
ve tedavisinde giicliikler bulunan bir hastalik grubudur. VA'lar sik goriilen bir hastalik
grubunu olusturmakta, daha c¢ok cocuklarda olmak {izere tiim yas gruplarinda karsimiza
cikabilmektedir. Viicudun hemen her bolgesinde goriilebilen bu lezyonlarin yol agtig1 klinik
bulgular  siklikla  silik  olup  asemptomatik  olabilecekeri  gibi  agri,kozmetik
sorunlar,fonksiyonel problemler,ndropati, kanama veya kalp yetmezligi gibi genis bir
yelpaze olusturan semptomlarla da klinik verebilirler (1). VA lezyonlariin isimlendirmeleri

ve smiflandirmalari yillarca problem olusturmustur.

VA lezyonlarinin dogru smiflandirmas1 dogru ve uygun tedavi yaklagimiin belirlenmesi
acisindan oldukca 6nem tagir. 1996’da Roma’da yapilan ISSVA (International Societyfor the
Study of Vascular Anomalies) toplantisinda vaskiiler malformasyonlarin hiicresel (biyolojik)
tiplerine, akim 6zelliklerine ve klinik davranislarina gore bir siniflandirma sistemi olusturuldu
ve en son olarak bu smiflandirma sisitemi 2007 yilinda tekrar gézden gecirildi. Bu
siniflandirmaya gore vaskiiler malformasyonlar hemodinamik 6zelliklerine gére yavas akimli
(kapiller, vendz, lenfatik, kapiller-venéz ve kapiller-lenfatikovendz malformasyonlar) ve
yiiksek akimli (arteriyovendz fistiiller, arteriyovendz malformasyonlar) malformasyonlar

olarak siniflandirilmistir (8).

Vaskiiler malformasyon lezyonlariin tedavisinde lazer, cerrahi rezeksiyon, perkutan
yoldan embolizasyon yada skleroterapi gibi tedavi yaklagimsimlarindan biri veya bunlarin

kombinasyonu uygulanabilmektedir.

Lezyonunun 6zellikleri, hekimin deneyimi ve hastanin tercihi vaskiiler malformasyonlarda
endovaskiiler tedavi, cerrahi tedavi veya kombine tedavi seklini belirlemektedir. Cerrahi
yontemle tam tedavi kiiciik ve lokalize olan lezyonlar disinda ¢ogu zaman miimkiin olmayip
genellikle biiyiik boyutlu lezyonlarda niiks, rezidii lezyonun biiylimesi ve kanama gibi
komplikasyonlar ile sonuglanabilir (6,12). Ozellikle bas ve boyun yerlesimli vaskiiler
malformasyonlarda cerrahi, kozmetik nedenlerden ve olasi sinir hasari riskinden dolay1 eskiye

gore daha az tercih edilen tedavi yontemi haline gelmistir (7). Tek basinan uygulanan



endovaskiiler tedavide amag, olabildigince lezyon boyutlarini kiigliltmek yada ortadan
kaldirmaktir. Cerrahi 6ncesi uygulandiginda ise amag¢ etkili devaskiilarizasyonu saglayip
cerrahi islem sirasinda kan kaybini azaltmak yada islemi kolaylastirmaktir. Perkutan
embolizasyon ve skleroterapi, giinlimiizde semptomatik vaskiiler malformasyonlarda ilk
secenek tedavi yontemidir (40). Bu ¢alismada amag, 2002-2017 yillar1 arasinda, Dokuz Eyliil
Universtesi Plastik Cerrahi Polikliginden vendz malformasyon tamsiyla ve skleroterapi
amaciyla Girisimsel Radyoloji Unitesi'ne yonlendirilen ve skleroterapi yapilan 25 olguda,
olgularin tedaviden oOnce tedavi seanslarindan sonra g¢ekilen lezyon fotograflarim

karsilagtirarak, uygulunan etanol skleroterapi'nin etkinligini degerlendirmektir.



2. GENEL BIiLGILER

TANIM

Vaskiiler anomali (VA) kan veya lenf damarlarindan kaynaklanan tiimdr veya vaskiiler
malformasyonlar1 ifade eden bir terimdir. VA sik goriilen bir hastalik grubunu olusturmakta
olup, daha ¢ok cocuklarda olmak iizere tiim yas gruplarinda karsimiza ¢ikmaktadir. Siklikla

bas, boyun, oral kavite ve ekstremitelere yerlesmekte olup viicudun tiim bolgelerinde

goriilebilir (1).

PATOGENEZ

Vaskiiler malformasyon lezyonlari dogumsal olup, intrauterin yasamin 4. ile 10. haftasi
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 (2). Sekil 1’de

vaskiiler malformasyonlarin gelisme mekanizmasi sematik olarak gosterilmistir.

Caplilary plexus
in fatal pariod

TN, [Lymphatc venows maformaton |
I’If :%% \I ’/-f _-_-‘H\.

|/

J \
\ | Lymphatic malformaticn |

Sekil 1.Vaskiiler malformasyonlarin gelisme mekanizmasi (2 numarali

kaynaktan alinmistir).



SINIFLANDIRMA

Gegmiste VA’larin tam1 ve tedavisinde terminolojinin yanlis kullanimindan dolay1
onemli Ol¢lide zorluklarla karsilasilmistir. Biyolojik siniflama, VA alanindaki terminoloji
kaynakli karigikligin giderilmesine yardimei olmustur. Modern VA simiflandirmasinin
temelini olusturan ve ilk kez 1982’de Mulliken ve Glowacki tarafindan ileri siiriilen bu
siiflama ile tim VA lezyonlar1 biyolojik ve patolojik farkliliklarina gére hemanjiyomlar ve
vaskiiler malformasyonlar olmak {izere iki ana kategoriye ayrildi (Tablo I). Hemanjiyomlar
neonatal dénemde hizli bliylime ve hiperseliilerite goriilen proliferasyon fazini seliileritede
azalma ve fibrozis ile karakterize involiisyon fazinin takip ettigi benin neoplastik lezyonlar
olarak tanimlandi. Bu ilk smiflandirma daha sonra vaskiiler tiimdrleri kapsayacak sekilde
genigletildi. ‘-oma’ son eki sadece artmis hiicresel dongii gosteren lezyonlar i¢in kullanildi.
Infantil hemanjiyom (IH) bu kategorideki klasik 6rnektir. Vaskiiler malformasyon terimi ise
normal endotelyal hiicre dongiisii gosteren matiir endotel ile doseli vaskiiler kanallardan
olusan, dogumda var olan ve cocugun gelisimi ile orantili olarak biiyliyen lezyonlar olarak
tanimlandi. Vaskiiler malformasyonlar kapiller, venoz, arteriyel, lenfatik ve fistiil olmak {izere

ileri alt gruplara da ayrildi (3).

Tablo I. Mulliken JB. ve Glowacki J. tarafindan yapilan vaskiiler anomali smmiflamasi

(3).

Hemanjivomlar Vaskiiler Malformasyonlar
Proliferasyon fazi Kapiller
Vendz
Involiisyon fazi Arteriyel
Lenfatik
Fistiil

1983’de Burrows ve arkadaslari (4) bu siniflandirmaya lezyonlarin anjiyografik farkliliklarini
ve akim Ozelliklerini ilk kez dahil etmis olup daha sonra 1993 yilinda Jackson ve arkadaslar
(5) dogrudan tetkik ve tedaviyi belirleyen bir degisken olarak lezyonlarin akim

karakteristiklerini kabul eden ve lezyonlar1 akim dinamiklerine goére gruplandiran bir



simiflandirma sistemi ortaya koymuslardir. Bu siniflandirma ile lenfatik malformasyonlar
(LM) ve hemanjiyomlar1 ayr1 kategorilerde tutarak vaskiiler malformasyon lezyonlarini akim
Ozelliklerine gore diisiik akim hizli malformasyonlar ve yliksek akim hizli malformasyonlar
olarak iki ana gruba ayirdilar (Tablo II). Basitlestirmek igin, ¢ogu arastirmaci LM’leri

Jackson’in diisiik hizli akim kategorisine dahil etmek fikrindedir (6).

Tablo 2 . Vaskiiler dinamiklere gore Jackson tarafindan yapilan vaskiiler anomali siniflamasi

()

L Hemanjivomlar
1I. Vaskiiler malformasyonlar
a. Diisiik akunh (Vendz maformasyon)
b. Yiiksek akunl (Arterivovendz malformasyon)

IOI.  Lenfatik malformasyonlar

1976’da Mulliken ve Young VA’lar konusunda devam etmekte olan siniflandirma ve
arastirmalara daha fazla agiklik getirmek amaciyla VA caligmalari i¢in uluslararasi ¢alistayi
kurdu ve daha sonra bu calistay 1992°de Budapeste’de VA’lar icin uluslararasi ¢alisma
toplulugu (ISSVA) haline doniistii. Kurulusundan itibaren iki yilda bir toplanan bu topluluk
tim VA’larin dogru siniflandirilmasi, tan1 ve tedavisine hizmet etmeyi amag¢ edinmis olup

hizla gelisen multidisipliner katilimcilarla bu konudaki gelismelere onciiliik etmektedir (6).

1992 yilinda Kolorado’daki ISSVA toplantisinda siniflandirmada konsensus
saglamak amaciyla tim vaskiiler timor ve malformasyonlar1 tanimlamak i¢in biitiini
kapsayan ‘vaskiiler anomali’ terimini ve sadece hiicresel hiperplazi gosteren lezyonlar i¢in *-
oma’ son ekinin kullanimi karar1 alind1 (7). Mulliken’den sonra lezyonlarin klinik davrans,
histolojik ve akim 6zellikleri temel alinarak 1996°’da Roma’da yapilan ISSVA toplantisinda
kabul edilen VA’larin son modern siniflandirmasinin (Tablo III) en yeni versiyonu 2007°de

tanimlandi (Tablo 1V) (7) ve (8).



Tablo 3 . 1996’da Roma’da yapilan 11. ISSVA toplantisinda kabul edilen VA siniflamasi (7)

VASKULER MALFORMASYONLAR

TUMORLER Basit Kombine

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

CLAVM

A arteryel. C: kapiller, F: fistiil. L: lenfatik. M; malformasyon, V: venoz.



Tablo 4. Vaskiiler anomalilerin ISSVA tarafindan giincellenen siniflama semasi (9)

VASKULER TUMORLER

VASKULER MALFORMASYONLAR

e Infantil hemanjiyoma

¢ Konjenital hemanjiyoma
(RICH. NICH)

e Tufied anjivoma

e Kaposiform
hemanjiyoendotelyoma

e Spindle cell
hemanjiyoendotelyoma

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

e Kazamlmms dermatolojik
vaskiiler tiimdrler (pyojenik
graniilon, targetoid
hemanjiyom. glomeroloid
hemanjivom. mikroveniiler
hemanjiyom gibi)

Diisiik akimli vaskiiler malformasyonlar

s Kapiller malformasyon (CM)
Porto sarap lekesi
Telenjektazi
Anjiyokeratom

e Vendz malformasyon (VM)
Yaygm sporadik VM
Bean sendronm

Ailesel kutandz ve nmkozal vendz
malformasyon

Glomovendz malformasyon
Maffueei sendromm
o Lenfatik malformasyon (LM)

Yiiksek alimib vaskiiler malformasyoniar

* Asteriyel malformasyon
s Arteriyovendz fistiil (AVE)
s Arteriyovendz malformasyon (AVM}

Kompleks-kombine vaskiiler malformasyonlar

¢ CVM. CLM. LVM. CLVM. AVM-LM.
CM-AVM

A: artervel. AV: arterivovendz. C: kapiller. L: lenfatik. M: malformasyon. V: vendz

RICH: rapidly involuting congenital hemangioma. NICH: noninvoluting congenital

hemangioma.

Giliniimilizde vaskiiler malformasyon lezyonlarinin dogru tani ve siniflandirilmasi
uygulanacak tedavi yontemlerinin tespiti i¢in biiyiik 6nem tasimaktadir. Bu nedenle vaskiiler

malformasyon lezyonlarinin siniflandirilmasi siklikla akim ve hemodinamik 6zelliklerine gore



diisiik veya yavas akiml ve yliksek veya hizli akimli seklinde yapilmaktadir. Arteryel bileseni
bulunan malformasyonlar yiiksek akimli, arteryel bileseni bulunmayan malformasyonlar ise
diisiik akimli malformasyon olarak kabul edilir (10). ‘-oma’ son eki tiimoral proliferasyon
anlam1 tasimaktadir ve bu nedenle vaskiiler malformasyonlarin anjiyoma, lenfanjiyoma,
hemanjiyoma olarak adlandirilmasi hatali kabul edilmektedir (3) ve (11) . Ayrica ge¢miste
birgok VA tipini tanimlamak icin en sik kullanilan ‘hemanjiyom’ ve tiirevi kelimeler siklikla
terminolojide karisikliga ve anlam kargasasina neden olmaktadir, bunun en yaygin 6rnegi
yillarca vendz malformasyon (VM) lezyonlari i¢in kullanilan kavern6z hemanjiyom terimidir.
Giiniimiizde kabul géren goriis hemanjiyom teriminin IH’ler i¢in kullanilmas1 seklindedir.
Ozellikle eriskinlerde hemanjiyom terimi modern isimlendirmede yanlis ve yamltict kabul

edilir ve terk edilmelidir (12).

HEMANJiYOMLAR

Genellikle sporadik olarak ortaya ¢ikarlar, ancak otozomal dominant ailesel gecis de
bildirilmistir. Yenidoganin en sik goriilen tiimorii olup beyaz irkta yaklasik %4-10 oraninda
goriiliir. Siyah irkta bu oran ¢ok daha azdir. Kizlarda erkeklerden 3-4 kat daha fazla
izlenmekte olup prematiirelerde daha sik olarak karsimiza ¢ikar. Insidans1 dogum agirlig: ile
dogrudan iligkilidir. 1000 gr’in altinda her 4 bebekten birinde goriildiigii bilinmektedir (13).
En sik yerlestigi organ deri olup ¢ogunlukla tek lezyon seklinde ortaya ¢ikar. Lezyonlarin
yaridan fazlasi bas boyun bolgesinde goriiliir. Bas boyunda bolgesindede en sik yanak, iist
dudak ve {iist goz kapaginda izlenirler ve c¢ogunlukla goriintiilemeye gerek duyulmadan
izlenirler (14). En sikrastlanilan tipi %90 oraninda gériilen IH'dir (15). Lezyonlarin

%30—-50’s1 dogumda mevcut olup diger yaris1t dogumdan sonraki ilk ayda ortaya ¢ikar.

Hemenjiomlar kendilerine 6zgli biyolojik davraniglariyla (hizli biiyiime,yavas
gerileme ve niiks etmeme) endotelyal orjinli tumdrler olup herbiri biolojik markerlarla ve
stireclerle belirlenen ii¢ evreli bir yasam dongiisiine sahiptir.Proliferasyon faz1 0-1,involuting
faz 1-5 yas arasinda ve involuted faz 5 yasindan sonra goriiliir. Tipik klinik goriiniimlere
sahip bu evreler mikroskopik ve immunuhistokimyasal olarak da birbirinden ayrilabilirler
(16). Proliferasyon fazinda hemanjiomlar, hizli bdliinen hiicrelerin olusturdugu siki sikiya
baglanmis sinilisoidal kanallardan olusur. Hatta bu erken evrede endotelyal hiicreler olgun
endotelyal hiicrelerin fenotipik markerlarinin yanisira aktif endotelyal hiicre markerlarin

sentezlerler (16). Proliferasyon fazinda hemanjiomu olan infantlarda fibroblast biiyiime



faktorii ve yiiksek molekiil agirlikli matriks metalloproteinazi gibi anjiogenesisin {iriner
markerlar1 genellikle yiiksek bulunur ve regresyon sirasinda normal seviyelerine iner (17).
Involusyon fazinda endotelyal proliferasyonda diisiis, yagl bag dokusunda ve endotelyal
apoptoziste artis izlenir. Sonug¢ olarak tumor hacminde azalma ve lezyonun yumusakliginda
artis gelisir. Regresyon tamamlandiktan sonra involuted fazda yogun bag dokusunun eslik
ettigi yagl bag doku adaciklarinin ¢evreleyen kapiller benzeri birkag adet kiiciik besleyici ve

drene edici ince vaskiiler yap1 kalir.

Proliferatif fazda hemanjiomlar gergin, kabarik ve keskin smirli olup parlak kirmizi
renkte goriiniirler. Komprese olmayan plak ya da nodiil goriiniimiindedirler. involusyon
fazininin basinda santralden perifere dogru yayilan renk kaybi ve yumusama gosterirler.
Involusyon hizi her lezyonun %10'u oraninda olup 5 yasinda %50’si, 7 yasinda %70’i, 9
yasinda %90’1 geriler. Hemanjiomlarin hizli biiyiimeyi takip eden duragan dénem ve uzun
stireli gerileme donemi belirgin klinik 6zellikleri olup vaskiiler malformasyonlarla ayirici
tanilarinda onemlidir. Proliferasyon fazinda hemanjiomlarda yiiksek akimli hizlar saptanir.
Buna bagli olarak bu evrede fizik muayanede ugultu, pulsatilite ve sicaklik artis1 gibi bulgular
saptanir. Lezyonlarin az bir kismi rezidiiel skar yada atrofi ile iyilesirken biiylik bir kismi

herhangi bir iz birakmadan iyilesir (18).

Hemanjiomlarun %10'munda biiyiimenin hizli oldugu proliferatif fazin ilk 6 ayinda

tilserasyonlar gozlenir.Ancak genellikle komplikasyon olusturmadan iyilesirler (19).

[H’ler spontan olarak gerilerler. Bu nedenle ¢ogu olguda tedavi gereksinimi
kalmaz.Ancak hemanjiom olgularinin yaklasik %10—20’sinin tedavi gereksinimi ortaya
cikar. Kanama, {lilserasyon, proptozise neden olan periokiiler lezyon, yiiksek debili kalp
yetmezligi, hava yolunun kompresyonu gibi komlikasyon durumunda yada hizl biiyiiyen ve
deformiteye neden olan fasiyal hemanjiyomlar ve semptomatik kas hemanjiyomlarinda tedavi

gereksinimi dogar (20).



Resim 1:infantil hemanjiomda dogal  klinik seyir.a)preproliferatif : b)proliferatif;

c)involusyon(134 numarali kaynaktan alinmistir.)

Cogunlukla radyolojik goriintillemeye gereksinim duyulmadan dikkatli 6ykii ve fizik
muayene bulgular1 ve tipik klinik bulgular g6z 6niinde bulundurularak tani konulur. Biiyiik
boyutlu bas ve boyun hemanjiomlarinda lezyonun uzanimini belirlemek, atipik ve tanida
siipheye diisiilen olgularda, spinal ve peri-anal bolgeye komsu hemanjiomlarda ve ¢ok sayida
(4'ten fazla) kutandz hemanjiom varhiginda goriintiileme yontemlerine basvurulur (20) ve
(21).

Ultrasonografi (USG)’de hipo ve/veya hiperekoik karekterde,diizgiin sinirli, lobiile konturlu,
solid kitle olarak izlenirler. Doppler ultrasonografi (DUS)’de de o6zellikle proliferatif fazda
daha belirgin olmak {izere arteryel ve vendz akim paterni gozlenir. Spektral
incelemedeizlenen arteryel akim paterni diisiik direnglidir. VM’larda probla uygulanan

baskiyla olugsan komresyon hemanjiomlarda izlenmez (22).

Manyetik rezonans goriintiilleme (MRG)’de T1 agirhikli (T1A) goriintiilerde kaslara
gore izo-hipointens, T2 agirlikli (T2A) goriintiilerde ise hiperintens, iyi siurli, genellikle
lobiile konturlu lezyonlar seklinde izlenirler. Lezyondaki akim hiz1 yiiksek vaskiiler yapilar
yumusak doku kitlesinin ¢evresinde veya igerisinde spin eko sekanslarda flow-void
goriiniimde izlenirken gradient eko sekanslarda hiperintens goriinlimde izlenirler. Akim hizi
yiilksek vaskiiler yapilar cogunlukla kitleninin periferinde yerlesim gosterir. Lezyon
cevresinde 0dem gozlenmez. Kontrastli incelemelerde kontrast verilmesi ardindan diffiiz

yogun kontrastlanma gésteririler (20) ve (23). IH'larda involusyon fazinda gelisen yagdan

10



zengin bag dokusuna bagli olarak T1A goriintiilerde hiperintens karekterde, daha az ve

heterojen kontrastlanan kitleleler olarak izlenirler.

DUS'de spektral incelemede yumusak doku kitlesinde yiiksek direngli akim formu
gozlendiginde yada T2A goriintiilerde lezyon g¢evresinde 6dem ile uyumlu olarak sinyal
intensite degisiklikleri mevcut ise ayirici tanida fibrosarkom, rabdomyosarkom, ndéroblastom,

hemanjiyoperisitoma gibi diger tiimoral lezyonlar da diisiintilmelidir (20).

[lk olarak olarak 1996'da Boon ve arkadaslar1 tarafindan tanimlanan konjenital
hemanjiyom (KH) paterninin prevelans: tam olarak bilinmemekte olup IH'lara kiyasla ¢ok
daha az siklikta izlenirler (24). IH’lerden farkli olarak dogumda tamamen biiyiimiis ve
proliferatif fazin1 tamamlamis olan KH lezyonlarmin yaklasik %88’1 bas ve boyun ya da
ekstremitelerde yerlesim gosterirler (25). Kadinlarda daha sik olarak izlenen IH’lerin aksine
cinsiyet egilimi gostermezler. [H’lerde glukoz transporter protein-1 (GLUT 1) mevcut iken

KH’lerde GLUT 1 proteini saptanmaz (26).

Proferatif fazin1 tamamlamis olan KH'ler dogumdan sonra klinik seyirlerine gore iki
alt gruba alt gruba ayrilirlar:involusyon gosteremeyen ve ¢ocugun biliylime hiz1 ile orantili
olarak biiylime gdsteren kongenital hemanjioma (Non-involuting congenital hemangioma,
NICH) ve dogumdan sonraki yaklasik ortalama 14 ay icerisinde hizli involusyon gostererek
tamamen gerileyen konjenital hemanjiyoma (Rapidly involuting congenital hemangioma,
RICH) (24)(27)/ KH ve IH benzer MRG goériintiileme 6zelliklerine sahiptirler. Kalsifikasyon
veya fleboilte bagli sinyal void goriiniimii IH’lerde gozlenmez iken KH ve VM’lerde
gozlenebilir. NICH'larda embolizsyon ve skleroterapi etkinliginin diisiik olmas1 nedeniyle en

1yi tedavi segenegi cerrahidir (20).

VASKULER MALFORMASYONLAR

Vaskiiler malformasyonlar anjiogenesis siirecindeki defektler sonucu olusurlar (3). Bazilar
ailesel olup otozomal dominant gecis gosterirken cogu sporadik olarak ortaya ¢ikar.Cogunun
etyolojisi agik degildir. Vakiiler malformasyonlarda klinik seyir,prognoz ve tedavi birbirinden
farklilik gosterdiginden lezyonlarin dogru bir sekilde adlandirilmasi ve tanin dogru konulmasi

Onemlidir (8).
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Vaskiiler malformasyonlar gelisimsel anomaliler olup kural olarak dogumda hepsi mevcuttur.
Hemanjiomlarin aksine tiimoral 6zellikler géstermezler. Yine hemanjiomlardan farkli olarak
kizlarda ve erkeklerde esit siklikta goriiliirler. Hemanjiomlarda izlenen proliferasyon ve
involusyon evreleri vaskiiler malformasyonlarda izlenmez. Kendi kendine involusyon

olmadigindinan tedavi edilmeyen vaskiiler malformasyonlar émiir boyu kaybolmazlar (3).

Vaskiiler malformasyon lezyonlar, bilesimlerindeki baskin damar tipine gore
kapiller,venoz, arteriyel, lenfatik olarak yada bunlarin karigimindan olugsan kombine tip olarak
siniflandirilmakla birlikte dogru tedavi yaklagimini saglanmasi agisindan lezyonu olusturan

vasiiler yapilarin kan akim hizi kriter alinarakda siiflandirilma yapilmastir (9).

Klinik Bulgular

Vaskiiler malformasyon lezyonlar1 her zaman dogumda bulunmalarina ragmen
lezyonlar boyutsal artis gostermeden yada septomtomatik olmadan saptanamayabilirler.
Siklikla ilk olarak ¢ocukluk doneminde fark edilirler; ancak hormonal degisikliklere bagh
olarak ergenlik veya hamilelik doénemlerinde de yeni tani konulan olgular goriilebilir.
Travma,tromboz, enfeksiyon veya travma gibi etkenlere bagli olarak lezyonlar boyutsal artis
gosterebilir (5). Klinik seyir lezyonunun yerlesim yeri ve biiyiikliigii ile iliskili olarak farklilik
gosterebilir.En sik rastalanan semptomlar agrisislik,lokal 1s1 artis1 yada kaybi,pulsatilite,
hareket kisitliligi, hipertrikoz, tiftirlim, kanama, cilt yapisinda ve goriiniimiinde degisiklikler,
sinir basisina bagli olarak noropati, yutma giicliigii, nefes darligiolup sonug¢ olarak konjestif

kalp yetmezligi tablosuda ortaya ¢ikabilir (28).

Venoz Malformasyonlar (VM)

Venoz malformasyon lezyonlari,morfolojik ve histolojik olarak venlere benzeyen
disiik akim hizli ektazik damarlardan olusurlar.Hemotoksilen-eozin ile boyanmis VM
preparatlarinda, TH gibi vaskiiler timérlerde goriilen artmis hiicresel dongiiye isaret eden
hiperseliileritenin aksine tiim vaskiiler malformasyonlarda oldugu gibi diiz matiir endotel
hiicreleri ile doseli farkli liimen boyutu ve duvar kalinligina sahip anormal vaskiiler kanallar

gozlenir (29). Bu lezyonlarda internal elastik laminanin yokluguna ilaveten damar duvarinda
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bulunan diiz kas miktar1 nispeten yetersiz olup dagilimi diizensizdir (30). Tiim vaskiiler

malformasyonlar IH’ler i¢in spesifik olan GLUT-1 ile negatif boyanirlar (31).

Tan1 alan vaskiiler malformasyonlarin % 40'n1 olusturlar (32). VM’lerin goriilme
sikligryaklagik olarak 10.000’de 1°dir. Belirgin olmasada dogusta mevcutturlar. Tedavi
edilmezlerse yasam boyu kaybolmazlar (33). Dogumda mevcut olan tiim vaskiiler
malformasyonlar gibi kizlarda ve erkeklerde esit siklikta goriiliirler. Hemangiomlarin aksine
involusyon gostermezler ve ¢ocugun biiyiime hizi ile orantili olarak boyutsal artig gosterirler.
Ozellikle ergenlik caginda hormonal degisikliklere bagl olarak daha fazla biiyiime gosterirler.
Siklikla bag bas-boyun bolgesinde ve ekstremitelerde yerlesim gosterirler ve en sik semptom

olarak agr1 olustururlar (34).

Venoz malformasyonlar ya yiizeyel/derin yada lokalize/diffiiz olarak siniflandirilirlar.
Mallformasyonu oOrten deri yada mukozadaki renk degisikligi lezyonun derinligine ve
damarsal ektazi derecesine bagl olarak degisiklik gosterir. Daha derinde yerlesim gdsterenler
daha ¢ok mavimsi veya yesilimsi goriinimdeyken daha ylizeyel yerlesimli olanlar morumsu
renkte izlenirler. Lezyon enfekte olabilir ve enfeksiyon hizli yayilarak agri ve inflamasyona
neden olur. Staza bagli sabah saatlerinde hareketle kademeli olarak azalan agri mevcuttur. Bas
boyun bolgesinde yerlesim gosteren vendz malformasyonlar kas yapilarina, tiikkriik bezlerine
ve hatta kemik yapilarida infiltre ederek siklikla mukoza ile birlikte dil,damak,dudak ve
gingivay1 tutabilir. Biiyiikk lezyonlarda lezyon cevresindeki yumusak dokularda ve kemik
yapilarda hipertrofi gelisebilir. Radyografide etkilenen kemik yapilar "bal petegi" goriiniimii
olusturabilir (35). Peri-orbital bolgeyi yada boyun bolgesini etkilediklerinde goérme
problemlerine ve hava yolu obstriiksiyonuna neden olabilirler. Venéz malformasyonlar
ekstremitelerde nispeten daha sik olarak izlenirler. Ekstremitelerde yerlesen lezyonlar
disaridan bakildigindan daha derinde ve daha biiyiik boyutlarda olurlar. Kas yapilart hemen
hemen her zaman tutulur. Bunun yanisira eklem ve kemik yapilarida siklikla
etkilenir.Klippel-Trenaunay Sendromu gibi kombine vaskiiler malformasyonlarda etkilenen
ekstremitede kemik-kas yapilarinda hipertrofi goriilirken  kombine olmayan vendz
malformasyonlarda hipotrofi yada atrofi goriilir. Diz bolgesi etkilendiginde dizde agri,
hareket kisitlilig1 ve hemartroz siklikla olusur.Diz ekleminde biriken hemosiderin dejeneratif
artrite, ilerleyen artropatiye neden olur (36). Ekstremitelerde yerlesim gosteren biiyiik boyutlu
vendz malformasyon lezyonlar1 gdvdeye veya visseral organlara yayilabilir (6zellikle

kollardan plevraya,mediastane ve akcigerler,bacaklardan da pelvis ve abdominal kaviteye).
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Bu nedenle lezyonlarin uzanimin belirlemek i¢in CT yada MR anjiografi gibi goriintiileme

yontemleri onerilir (37).

Klinik bulgular oldukca degisken olup yiizeyel lezyonlar yumusak yapida,mavimsi
renkte,nonpulsatil olup baskiyla  komprese edilebilirler. Deriden hafif kabarik, diiz
goriiniimde yada belirgin olarak egzofitik olabilirler. Lezyonlar iyi sinirli ve lokalize yada
diffiiz ve infiltratif paternde olabilir. Ozellikle yakin zamanda olusmus trombiis yada plebolite
bagli olarak palpasyonla hassasiyet mevcuttur. Cogunlukla lezyon i¢inde olusan trombiisiin

baslangi¢c asamasinda kendiliginden agr1 olusur (38).

Vendz malformasyonlar hastanin pozisyonuyla(bas kalp seviyesinin altinda
oldugunda) ve valsalva manevrasiyla blyiiyebilirler. Biopsi,travma,enfeksiyon yada tam
olmayan bir cerrahi rezeksiyon sonrasindan aniden biiyiiyebilirler (39). Kas,eklem yada
tendon tutulumuna bagli olarak agri olusturabilirler. Menstruel siklus yada ergenlik

doneminde biiylime gosterebilirler (40).

Yaygin ven6z malformasyonlarda lezyon iginde gelisen pihtilagma siirecine bagl
olarak hipofibrojenemi ve D-dimer yiiksekliginin eslik ettigi lezyon i¢i lokalize pihtilar
olusabilir. Bu nedenle herhangi bir cerrahi girisim uygulanacak hastalarda koagulasyon

paremetrelerini bilmek dnemlidir (41).

VM'ler bagka klinik tablolarla iligkili olabilirler. Klippel-Trenaunay Sendromunda
yumusak doku ve kemik yapilarda hipertrofinin eslik ettigi kapiller,vendz ve lenfatik (makro
yada mikrokistik) malformasyonlar goriliir. Genellikle vaskiiler malformasyonlar alt

ekstremiteleri etkiler.Bazen bilateral olabilir yada iist ekstremiteleride tutabilirler (42).

VM'lerde c¢ogunlukla klinik Oykii ve fizik muayene bulgular1 ile diger
malformasyonlardan ayirtedilerek tani konulur. Pozisyon yada valsalva manevrasiyla boyut
artis1 gostermeleri, komrese edilebilir olmalari, yumusak yapida ve ¢ogunlukla mavi-mor
renkte olmalari tipik 6zellikleridir (43). Derinin dermis tabakasindaki dilate ven6z kanallarin
olusturdugu mavi-mor renk VM'ler i¢in patognomik bir bulgu olarak kabul edilsede daha
derin yerlesimli lezyonlarda bu bulgu izlenmeyebilir. Yumusak yapida olmalar1 ve komprese
edilebilir olmalar1 hemanjiomlarla, 1s1 artisi, hiperemi, iifliriim ve palpasyonla hissedilebilen

pulsatilitenin olmamasi1 AVM'ler ile ayirici tanilarinin yapilmasinda 6nemli 6zelliklerdir (8).
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Deride yerlesen, disaridan goriilebilen ve palpe edilebilen kutan6z VM'lerde tani
klinik oykii ve fizik muayane bulgularina dayali olarak ¢ogunlukla konulmakla birlikte daha
derin yerlesim gosteren lezyonlar1 degerlendirmek, atipik klinik Oykiisii olan olgular1 diger
malformasyon tiplerinden ayirmak yada olas1 malformasyon disi lezyonlardan ayirt etmek

amaciyla genellikle tanisal goriintiileme yontemleriene gereksinim duyulur.

Resim 2:37 yasinda, kadin, sag parotis bolgesinde VM lezyonu bulunan olguda, daha
Once sag parotis bolgesinden gegirilmis cerrahi 0ykiisii mevcut.a) Etanol uygulanmdan once,
sag paratis bolgesinde sislik ve yiizde asimetri b) Tedavi dncesi T2 A MR goriintiisinde sag
paratis bolgesinde,heterojen-hiperintesn lezyon c)Tedaviden 6 hafta sonra,komplikasyon
olusmadan,sislikte tamamen diizelme d) Tedavi sonras1 T2 A MR goriintiide, nerdeyse

tamamen rezulosyona ugramis sag parotis yerlesimli VM lezyonu (124).
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VM'lerin degerlendirilmesinde, sinirli yumusak doku kontrast rezolusyonu nedeniyle
direkt radyografinin yeri sinirli olmak ile birlikte, tromboz ve distrofik kalsikasyonlar sonucu
olusan ve VM'ler i¢in patognomik olarak kabul edilen flebolitler direkt radyografi ile
gorlntiilebilir (34). Flebolitler rontgenogramda diizgiin sinirli, merkezi radyolusent nodiiler
opasiteler seklinde izlenirler. Biiyiikk boyuttaki VM'larda kitle etkisine bagli olarak komsu
kemik yapilarda periostal yeni kemik olusumu, erozyon, kortikal incelme ve sklerotik
degisiklikler saptanabilir (44). VM’ler ile iliskili sendromlarin tanisinda yol gosterici
radyolojik bulgular saptanabilir. Klippel-Trenaunay sendromunda sindaktili, polidaktili ve
konjenital kalga ¢ikig1 bulgular1 tanimlanabilir ve yanisira parmak uzunluklarindaki kiigiik
farkliliklar goriilebilir (45). Maffucci sendromunuun en Onemli Ozelligini olusturan ¢ok
sayidaki enkondromlar ve eslik eden VM'lere ait flebolitler izlenbilir. Maffucci sendromunda
enkondromlar, kondrosarkom malign dejenerasyonu agisindan yiiksek risk tasidiklarindan, bu

olgularn klinik ve radyolojik olarak yakin izlemi gerekir (43).

USG incelemenin ucuz, kolay uygulananabilir olmasi, iyonize radyasyon igermemesi
ve invaziv olmamasinin yanisira gri skala ve doppler segeneklerini saglamasi nedeniyle
VM'lerin degerlendirmesinde siklikla ilk bagvurulan goriintiileme yontemidir. Gri skla
incelemede lezyonlar ¢cevre dokulara gore hipoekoik (%82) ,hiperekoik (%10) yada izoekoik
(%38) karekterde olabilirler. Biiyiik oranda heterojen goriiniimde izlenirler (%98) (44). VM'ler
icin patognomik olarak kabul edilen flebolitler akustik golge veren hiperekoik karekterde
odaklar seklinde izlenmekte olup olgularin ancak %16'sinda saptanirlar. Vaskiiler kanallari ile
uyumlu anekoik tubuler yapilar da olgularin yarisindan azinda goriiliir (46). Lezyonlarin cilt
ylizeyine yakin olmasi durumunda probla ¢ok kolay bir sekilde komrese edilebildiginden
sinirlanabilen kitle yada vaskiiler lezyonlara isaret eden tubuler anekoik yapilar olmadan
izoekoik karektede cilt kalinlagsmasi, saptanan tek bulgu olabilir (47). Doppler US incelemede
VM'lerde diisiik akim hizli monofazik akim paterni bulgusu beklenir. Trop ve arkadaslar
yaptiklar1 calismaya gore lezyonlarin %84'liinde akim saptanmis olup bunlarin %78'inde
monofazik akim paterni,% 6'sinda bifazik akim paterni izlenmistir. Olgularin %16’sinda ise
fark edilebilir bir akim saptanmamaistir. Lezyonda akim saptanmama nedeni tromboz varligina

yada lezyonundaki akimin DUS ile saptanabilir sinirlarin altinda olmasina dayandirilmistir

(46).
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VM'ler Kontrastsiz BT incelemede genellikle diisiik atteniiasyonlu, homojen hipodens
lezyonlar seklinde izlenmekle beraber olgularin ¢cogunda yag dokusu infiltrasyonu nedeniyle
heterojen goriiniimde gozlenirler. BT lezyonlarinin ¢evre dokulara uzanimini, kemik yapilarda
olusturdugu degisiklikleri ve yumusak doku flebolitlerini direkt radyografiden daha iyi bir
sekilde gosterir. Ancak kontastli BT dahi c¢ogunlukla lezyonun goriintiilenmesinde ve
tedavinin yonlendirilmesinde 6nemli olan i¢ yapisinin degerlendirilmesinde yetersiz kalir.
Kontrast madde verilmesi ardindan, lezyon periferden santrale dogru kademeli bir sekilde
kontrastlanma gosterir. Bunula birlikte kontrastli inceleme lezyon boyutunu oldugundan

kiigiik gosterebilir(48).

Multiplanar goriintiileme 6zelligi, yiiksek yumusak doku kontrast rezolusyonu ve
iyonize radyasyon riski tasimama gibi BT'ye istiinliikleriye MRG, VM ve diger vaskiiler
malformasyonlarin degerlendirilmesinde nonivazif olarak tercih edilen temel goriintiilleme
yontemdir (23,43). VM lezyonlar1 komsu kas yapilara gore T1A sekanslarda izointens ya da
hipointens, T2A ve STIR sekanslarda ise belirgin hiperintens olarak izlenirler (23,34,43).
VM'larda T2A gériintiilerdeki izlenen hiperintensite sivi sinyal intensitesinde olup IH’lerde
goriilenden daha yliksek sinyal intensitesindedir. Lezyon kenarlarindaki infiltrasyonun daha
1yi birsekilde gosterilmesinde ve lezyonun boyutlarinin daha dogru olarak ortaya konmasinda
yag baskili T2A goriintiiler, TIA goriintilerden {istiindiir. Fokal ya da diffiiz olarak
goriilebilen VM lezyonlar1 ¢ogunlukla lobule konturludur (43). Hemoraji ya da tromboz
gelistiginde daha heterojen goriiniim kazanabilirler. Displastik drene edici venler yada
serpenjindz vaskiiler yapilar kimi olgularda "iztim salkimi paterni" olusturabilir (6,48).
Patognomik olarak kabul edilen flebolitler gradient eko sekanslarda daha belirgin olmak {izere
tim sekanslarda sinyal void odaklar olarak izlenirler (6,48). Postkontrast yag baskili T1A
goriintillerde VM lezyonlar1 homojen ya da heterojen kontrastlanma gosterirler (22). Diz
yerlesimli sinoviyal VM’ler cogunlukla eklem i¢ine tekrarlayan kanamalar sonucunda biriken
hemosiderine bagli olarak artopatiye neden olurlar. Bu olgularda MRG eklem kikirdak
hasarini ve gelisen subkondral kistik degisiklikleri gosterebilir (49).

Malformasyonun i¢yapisini ve komsu yapilarla olan iligkisini degerlendirmemizde
MRG biiyiik yarar saglar. MRG ile skleroterapi uygulanmis lezyonun boyutu ve sinyal
ozellikleri kriter alinarak tedavi sonucununun degerlendirilmesine imkan saglar. Tedavi
uygulanmis lezyonlarda T2 sinyal intesinde diisiig, kontrastlanmada azalma ve heterojenite de

artis izlenir (6,12). Goyal ve arkadaglari MRG goriinlim o6zelliklerine VM lezyonlarini

17



simiflandirmislardir. Bu siniflandirmaya gore grade 1: iyi sinirlt ve 5 cm’den kii¢lik boyutlu
lezyonlar, grade 2: kotli sinirli veya 5 cm’den biiylik boyutlu lezyonlar, grade 3: kotii sinirlt
ve 5 cm’den blyiikk boyutlu lezyonlar olarak tanimlanmis olup  diisiik gradeli VM
lezyonlariin yiiksek gradeli lezyonlara kiyasla tedaviye daha iyi yanit verdikleri belirtilmistir

(50).

VM lezyonunun yapisinin ortaya konmasinda ve vendéz drenajinin gosterilmesinde
altin standart yontem DPF'dir (Direkt perkiitan flebografi). DPF yonteminde ince uglu igne
ile cilt lizerinden lezyon ponksiyonu yapilarak floroskopi altinda lezyon goriintiilemesi
saglanir.Bu yontemle skleroterapi islemi 6ncesinde lezyonun hacmi hesaplanarak kullanilacak

sklerozan ajanin miktar1 belirlenebilir (6,12) ve (51).

Puig ve arkadaglart 2003 yilinda, tedavi planlamasinin daha dogru bir sekilde
yapilmasi amaciyla, DPF yontemiyle vendz drenaj sekilleri kriter alinarak VM lezyonlarini
dort grupta siniflandirmiglardir. Bu siniflandirmaya gore; tip 1: periferik vendz drenaji
olmayan izole malformasyon, tip 2: normal venler ile drene olan malformasyon, tip 3:
genislemis venler ile drene olan malformasyon ve tip 4: displazik ven6z ektazi seklinde ortaya
cikan lezyonlar olarak tanimlanmstir. Tip 1 ve 2 lezyonlarda skleroterapinin etkinligi yliksek
olup kompikasyon orani diisiikken, tip 3 ve 4 lezyonlarda skleroterapinin etkinligi diismekte

ve komplikasyon orani artmaktadir (52).
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Sekil 2:Puig ve arkadaglarinin vendz drenaj paternine gore yaptigt VM lezyonlarinin
siiflandirmasi. Vendz drenaji bulunmayan Tipl VM (A). Sistemik dolagima norma lvenler
ile drene olan Tip 2 VM (B). Genislemis displazik venler ile sistemik dolagima drene olan Tip
3 VM (C). Kendisi genislemis displazik venlerden olusan Tip 4 VM (D) (12 numarah

kaynaktan alinmistir.

VM'u olgular lezyonun yapisi, drenaj tipi ve hastanin semptomlar1 géz Oniinde
bulundurularak konservatif yaklasim, perkutan skleraoterapi yada cerrahi yontemlerle tedavi
edilebilir. Girisimsel miidahale istemeyen ve hafif semptomlar1 olan hastalarda belli
araliklarla takip etmek kosuluyla konservatif yaklasim tercih edilebilir. Semptomlar1 artiran
aktivitelerden kacinma, uyku esnasinda lezyon bolgesinin yiikseltilmesi, kullaniyorsa oral
kontraseptiflerin kesilmesi, ekstremite yerlesimli olanlarda kompresyon giyisilerinin veya
elastik coraplarin kullanilmasi, olasi flebotromboza yonelik olarak proflaktik diisiik doz
aspirin kullanim1 uygulanabilecek konservatif yaklasim yontemlerindendir (53). Lezyon
boyutu biiyiik olan olgularda uzun siireli immobilizasyon,cerrahi ve hamilelik durumlarinda

diisiik molekiiler agirlikli heparin ile proflaktik tedavi 6nerilmektedir (54).
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Malformasyonun lokalizasyonu, boyutu, derinligi, vendz drenaj tipi, diger kritik
anatomik yapilarla komsulugu ve hastanin semptomlarinin siddeti goéz oniinde tutularak tedavi
gereksinimi belirlenebidigi gibi tedavide perkutan skleroterapinin, cerrahinin ya da her
ikisinin kombine edilerek uygulanacagina karar verilir (55). Estetik sorunlara, agr1 ve
fonksiyonel bozulmaya neden olan VM lezyonlarunda ¢ogunlukla tedavi gereksinimi vardir

(48).

Giliniimiizde ilk olarak tercih edilen tedavi sekli olmayan cerrahi yontem ilk
zamanlarda standart tedavi yontemi olarak uygulanirdi. Cerrahi yontem giiniimiizde kiiciik
boyutlu, iyi sinirh ve lokalize lezyonlarda uygulanabilir. VM lezyonlarinin cerrahisinde tam
rezeksiyon ile ilgili glicliiklerden dolay1 cerrahi sonrasi rekiirrens oranlar1 yiiksek olup diffiiz
yayllim gosteren lezyonlarda uygulanan genis cerrahi nedeniyle kanama, sinir hasar1 ve
kozmetik defekler gibi komplikasyonlar olusur. Bununla birlikte cerrahi yontem,VM
lezyonlarinda ¢ogunlukla estetik kaygilarla yada perkutan skleroterapi ardindan tedaviyi

tamamlamak amaciyla uygulanmaktadir (48,53).

Perkutan skleroterapi gilinlimiizde gittikce yayginlagsmakta ve VM lezyonlarinin
tedavisinde tek basina tercih edilelebilecegi gibi cerrahi yontemlerle kombine edilerekte
uygulanmaktaktadir (48)(56). Skleroterapi yonteminde VM lezyonuna yonelik selektif
intraluminal enjeksiyon yapilmasi ardindan sklerozan ajanin endotelyal hiicrelerle direkt
temasi saglanarak lokal endotelyal hasar tetiklenir (57). Skleroterapinin etkinligi secilen ajan
tipine, invivo diizeyde sklerozan ajanin konsantrasyonuna ve sklerozan ajanin endotelyal
tabaka ile temas siiresinin uzunluguna bagli olarak degisir. Vaskiiler liimen i¢cindeki akim hizi
arttikca invivo diizeydeki sklerozan ajan konsantrasyonu ve endotelyal tabaka ile temas siiresi
orantili olarak azalir (6,12). Bu nedenlerden dolay1r diisilk akim hizli malformasyonlarda
skleroterapi, yiiksek akim hizli malformasyonlarda embolizasyon tercih edilen endovaskiiler
tedavi yoOntemidir. Literatiirde VM lezyonlarinin tedavisinde etanol, etanolamin oleat
polidokanol, sodyum tetradesil siilfat, bleomisin, zein alkolik soliisyonu gibi bir¢ok sklerozan

ajan kullanilmaktadir (6).

Uzun raf dmriine sahip olmasi, diger ajanlara kiyasla ucuz olmasi, kolay ulasilabilirligi
ve kullanim1 nedeniyle etanol (%95-98) en sik kullanilan sklerozan ajandir. Etanol endotelyal
hiicrelerin igerisine gecerek hiicrelerde dehidratasyona ve sitoplazmada presipitasyonuna

(¢cokme) neden olur ve ardindan endotelyal tabakada soyulma gergeklesir. Eritrositler
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parcalanip kan proteinleri ¢okerek trombiisler olusur. Devaminda intimada gelisen fibrozise
bagli olarak malformasyonda kii¢iilme meydana gelir (58). Etanol diisiik teropatik indeksi ile
oldukca toksik olmasina ragmen diisiik rekiirrens oranlariyla en etkili sklerozan ajan olarak
tanimlanmaktadir. Teropatik indeksinini diisiik olmasi nedeniyle etanoliin lezyona
enjeksiyonu dikkatli bir sekilde yapilmalidir. Etanol uygulamasmin en sik ortaya g¢ikan
komplikasyonu deride ortaya ¢ikan nekroz olup bu yiizeyel vendz kanallara yada kapillere
etanoliin geri kagis1 ile agiklanmaktadir (52). Bunun yanisira gecici sinir hasar1 ve
hemoglobiniiri de goriilebilir (59). Hipertermi, pulmoner emboli, bronkospazm,
kardiyopulmoner kollaps ve O6lim etanol skleroterapisinin  tanimlanan nadir
komplikasyonlaridir (60). Her skleroterapi seansinda lezyona enjekte edilen etanol dozunun
Iml/kg’1 geememesi,olast lokal ya da sistemik komplikasyonlarin oraninini azaltilmasi
acisindan 6nemlidir. Sklerozan ajanin sistemik dolasima hizli bir sekilde gecisini 6nlemek
amactyla uygulanmis kompresyon ve turnikenin yavag bir sekilde gevsetilmesi gerekir.
Bununla birlikte skleroterapi islemi sonrasinda hastalarin yakin takibi onerilir (61). Etanol
uygulamasi oldukea agrili olup cogunlukla genel anestezi altinda ya da sedasyon esliginde
yapilir (6). Islem ardindan lezyonda gelisen inflamasyona bagli olusan agrinin kontroliinde
antiinflamatuar etkisi olmayan agr1 kesicilerin kullanimi onerilmektedir (62). Litaratiirde
etanol skleroterapisi uygulanmis olgularin % 64-96'inda lezyon boyutunda kiiciilme yada
semptomlarda iyilesme gozlenmistir (63) (50).

Kapiller Malformasyon

Mulliken and Glowacki smiflandirmasinda veniiller malformasyonlar kapiller
malformasyonlar  olarak  adlandirilsada papiller pleksusun postkapiller veniillerindeki
anormal histopatolojik bulgulardan dolay1r bu malformasyonlarin veniiler olarak
simiflandirlmas1  daha dogru olabilirdi (64). Veniiller malformasyonlar orta hat
malformasyonlar1 ve "Porto sarabi," telenjektatik nevus ve nevus flammus olarak bilinen

geleneksel veniiler malformasyonlar seklinde ayirilabilir.

Yaygin olarak dogum lekesi yada "salmon lekesi"olarak bilinen orta hat lezyonlari
basin orta hattinda yerlesim gosterirler ve dogumda vardirlar. Birlesen yada birlesmeyen
pembe makiiller seklinde izlenirler. Beyaz yenidoganlarin % 40'inda ve siyah yenidoganlarin
%30'unda goriiliirler. Bu malformarmasyonlar genellikle gecici olup kizlarin%54'tinde ve

erkeklerin % 65'inde yasamin ilk yilinda kaybolmaya egilimlidirler (65). "Porta sarabi

21



lekesi"nin aksine bu malformasyonlar biiyiimemelerinin yanisira ¢ok nadir olarak hipertrofi
yada "kaldirim tag1 goriinlimii"ne nenden olurlar. Vucudun 6n bolgesini tutuldugunda
Ozellikle alin ve glabella ile birlikte supratrochlearve supraorbital sinirlerin innerve ettigi

alanlar etkilenir.Siklikla burun kanatlar ve iist dudak tutulur (37).

Porto sarabi lekesi, trigeminal sinirin dallari tarafindan belirlenen bir yada birden fazla
yiiz dermatomda yerlesim gosterir. V2 dermatomu en sik etklinen dermatom olup bunu V3
(mandibuler) ve V1 (oftalmik) dermatomlar izler. Lezyonlar genellikle cografik-konfluent
paternde olup uygulanan lazer tedavisi yamasal sekilli lezyonlara kiyasla bu paterndeki
lezyonlarda daha etkilidir (66). V2 dermatomu etkinlendiginde deri lezyonu komsulugundaki
mukoza icin risk olusturabilir. Bu olgularda labial mukoza, maksiller ve jinjival mukaza
etkilenebilir. Klinik gidis olgular arasinda farkliliklar géstersede orta hat lezyonlarinin aksine
bu veniiler malformasyonlar daha morumsu bir ton ve kaldirim tas1 goériiniimii kazanarak
yasla birlikte koyulasir ve kalinlasirlar. Ozellikle V2 dermatomunda yerlesesim gdsteren
lezyonlar jinjival yada maksiller mukozaya yayildiginda kemik hipertrofisine neden olabilirler

(37).

Resim 3: Fasial kapiller malformasyonlu hastalarda dermatomal dagilim (135 numaral

kayanaktan alinmistir.)
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Bazi veniiller malformasyonlar spesifik bir bolgeyi tuttuklarinda sendomlarla iliskli
olabilirler. Sturge-Weber sendomu sporadik mutasyonlarla ortaya ¢ikan, prevelansi 50.000'de
bir olan veniiller malformasyonlarla iliskli bir sendromdur. Leptomenengial vaskiiler
malformasyonlarin ve g6z anormalliklerinin eslik ettigi yiiz yerlesimli veniiler malformasyon
ile taniir (67). Leptomeningial anormallikler veniiler malformasyonlar olmadan da ortaya

cikabilirler (68).

V1 dermatomunun tutan "porta sarabi lekesinde" Sturge-Weber sendomunun olma
olasilig1 artar. Bu sendromda lezyon genellkle tek tarafli olsada yiiziin her iki tarafini
etkileyerek yiiziin alt kisimlarina ve gévdeye yayilabilir. Yumusak doku ve kemik yapilardaki
bliylimeden kaynakli olarak bu malformasyonlar dudak, dis eti ve yiizdeki hiperplazi siklikla
ilisklidir. Genis porto sarabi lekesi lezyonlarinda daha fazla hiperplazi izlenir (69). Goz ile
ilgili en 6nemli klinik bulgu glokom olup tedavisinin erkenden yapilmasi gerekir (70).
Bununla birlikte en sik goz bulgusu koroidal vaskiilarizyondur. Bu lezyonlar genellikle
cocuklukta  asemptomatik olmakla ile birlikte yetiskinlikte retinal dekolmana neden
olabilirler (71). Leptomenenjial anjiomatozis genellikle veniiler malformasyonun goriildiigi
tarafta goriiliir ve yasamin ilk yilinda epileptik semtomlar yada vucudun karsi tarafinda fokal
tonik- klonik ndbetlerle klinik verir (70). Tedaviye yanit degisken olup cogu ndbet antiepletik
ilaglara direnglidir. Buda yavas ve ilerleyici hemipareziye neden olur. Uzamis epileptik
nobetlerin nenden oldugu lokal hipoksi, ilerleyici beyin atrofisi ve antepileptik ilaglarin uzun
stireli kullanim1 nedeniyle ¢ocuklarin yaris1 mental olarak geri kalir (72). Sturge-Weber
sendromu tanis1 esas olarak klinik olarak konsada, leptomenjial anormallik yada beyin atrofisi
olup olmadigin1 gostermek i¢cin MRG kullaniabilir. Bununla birlikte olgularda zaman igerinde
gelisen ve "tren ray1" olarak adlandirilan serebral kalsfikasyonun saptanmasinda da MRG
yararhidir (73). Sturge-Weber sendromlu ¢ocuklarda konvulziyonlarin erken tanisi ve tedavisi
anoksi ve norolojik hasar1 sinirlamaya yardimeci olabilir (74).

"Porto sarabi lekesi" lezyonlar1 kaybolmazlar ve tedavi edilmemeleri durumunda ciddi
kozmetik sorunlara neden olabilirler.Yiizdeki sekil bozuklugu ve kozmetik sorunlar tedavinin
esas gerekgesini olusturur. Oncelikli tedavi lazer fotokoagulasyon ile yapilir.Birkag seans
gerekebilir ve lezyonlar tiimiiyle kaybolmayabilirler. Bununla birlikte eger tedavi yasamin ilk
6 ayindan Once baslatilirsa (lezyonlarin daha kii¢iik boyutta olmalari ve komsu dokularda
daha az oranda hasar olusturmalar1 nedeniyle) prognoz diizelir (75). Cerahi ve flap
rekonstruksiyonun, kitlenini g¢ukartilmast ve kanayan nodiiler lezyonlarda kanamanin

dururulmasi i¢in bazen gerekebildigi belirtilmektedir (76).

23



Lenfatik malformasyon (LM)

Lenfatik malformasyonlar periferik lenfatik sistem ile baglantis1 olmayan dilate ve
sekestre lenfatik keselerden olusur. Geleneksel olarak lenfenjioma, kistik higroma,
lenfanjioma circumscriptum ve lefanjiomatozis olarak tanimlanmaktadirlar (77). Lenfatik
malformasyonlar diger malformasyonlar gibi konjenital olmakla ile birlikte dogumda
olgularin %65-75'na, yasamin ikinci yilinin sonunda ise olgularin % 80-90'na, tani
konulmaktadir (78). Baz1 olgular antenal donemde yapilan USG ile tani alabilir (42). Lenfatik
malformasyon lezyonlar1 ¢ocugun biiyiime hiz1 ile orantili olarak biiyiirler (79). Siklikla bas
ve Ozellikle boyun bolgesinde yerlesim gosterirler (80). Bu bolgenin siklikla tutulmasi baz
yazarlarca,servikal lenfatik sistemin kompleks yapisina dayandirilarak agiklanmistir (81).
Diger tipik tutulum yerleri axilla, mediasten, retroperitonal, gluteal ve anogenital bolgelerdir.
Lenfatik malformasyonlar Turner sendomu, Noonan sendromu ve bazi trizomiler ile iliskli
olabilirler (42). Klinik bulgular lezyonun boyutuna, yerlesim yerine ve derinligine bagl
olarak degisir. Tipik bir bulgu olarak siklikla deri yada mukoza seviyesinde viskoz bir sivi
iceren cok sayida yar seffaf vezikiiller mevcuttur. Lezyonu cevreleyen deri olagan
goriinimdedir yada bazen mavimsi bir renk alabilir. Lenfatik malformasyonlar kétii sinirlt ve
yaygin O0dem ile karekterize mikrokistik/diffiiz tip (lenfanjioma olarak bilinen) yada
multiseptali kistlerden olusan makrokist/lokalize tip olarak ayirilir (37). Baskin olan kistik

komponentin boyutuna bagli olarak makrokistik, mikrokistik ve miks lezyonlar olarak
3
siniflandirilirlar. 2 cm ’ten daha biiyiik kistik bosluklara sahip lezyonlar makrokistik LM, 2

cm3’ten daha kiiciik kistik bosluklara sahip lezyonlar ise mikrokistik LM olarak adlandirilir,
miks lezyonlar makrokistik ve mikrokistik yapilar1 beraber bulundurur (82). Genellikle
mukozal lezyonlar (agiz tabanini, dil ve jinjival mukozayr tutanlar) mikrokistik tipte olup
cerrahi olarak ¢ikarilmalart zordur. Bununla birlikte kistik higroma olarak bilinen ve en sik
goriilen servikal lezyonlar makrokistik tipte olup cerrahi olarak cikarilmalari daha kolaydir.
Makrokistik lezyonlar olagan deri ile kapl agrisiz, yumusak yapida, pulsatilte vermeyen
kitleler olarak saptanirlar. Siklikla mikrokistik lezyonlar cerrahi,travma,lezyon i¢i kanama
yada enfeksiyon ile boyutsal artig gosterebilir (83). Enfekte lezyonlardada ani boyut artiginin
yanisira lezyonu Orten deride gerginlik, 1s1 artis1 ve kizariklik izlenir ve bu ogularda
antibiyotik tedavisi uygulanir (84). Lezyon i¢i kanama kendiliginden yada travma sonucunda
olusmakla ile birlikte enfeksiyona kiyasla daha az siklikta goriilir. Lezyon i¢i kanama

durumunda lezyon boyutunda ani artis,lezyonu 6rten deride morumsu goriiniim ve daha az
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siklikta lokal 1s1 artig1 geligir (85). Ergenlik doneminde hormonal degisikliklere bagli olarak
lezyon boyutunda ve semptomlarda artis olabilir (79).

Servikal lezyonlar yayildiklarinda farenkse, mediasten yerlesimli lezyonlar trakeaya
bast olustururken orbitaya yakin yerlesimli olanlar proptozise neden olabilirler. Servikal
lezyonlar ani olarak biiyilidiiklerinde ciddi solunum sikintis1 olusturarak acil klinik bir tabloya
yol acabilirler. Baz1 ¢aligmalar servikal lezyonu olan olgularin %16'sinda agizdaki bakteriler
tarfindan tetiklendigi distiniilen sepsis epizodlari bildirmislerdir (86). Derin yerlesimli

lezyonlar komsu kemik yapilarda hipertrofi ve sekil bozukluklari ortaya ¢ikabilir (87).

Olgularin biiyiik bir kisminda fizik muayane bulgulariyla tani konulabilmektedir.
Makrokistik LM'de deri diizeyinde izlenen vezikiiler lezyonlar ve mikrokistik LM'lara eslik
edebilen kutandz anjiokeratom lezyonu tanida yol gostercidir (20). Kuskulu tant durumunda,
lezyonun makrokistik veya mikrokistik oldugunu yadauzanimini ve c¢evre dokularla
iliskisinibelirlemede USG, DUS ve MRG kullanilan en 6nemli goriintiileme yontemleridir

(88).

USG'de, makrokistik lenfatik malformasyonlar  hiperekojen septalarla birbirinden
ayrilmig, farkli boyuttaki, anekoik i¢yapida ¢ok sayida kisti barindiran lezyonlar olarak
gorlntiilenir. Kanama durumunda hiperekoejen igyapida kistler ve hava-sivi seviyeleri
gozlenebilir (5). Mikrokistik lenfatik malformasyonlar ise hiperekojen karekterde, kotii sinirlt
lezyonlar olarak izlenirler. Lenfatik malformasyon lezyonlarinin igerisinde akim saptanmaz.
Bu 6zellik bu lezyonlarin VM'larla ayirict tanilarinda 6nemli bir 6zellik olmak ile birlikte

makrokistlerde septalarda vaskiilarizasyon saptanabilir (84).

MRG lenfatik malformasyon lezyonlarinin ¢evre yapilarla iliskisini, yerlesim yerini
ve derinligini, lezyonun boyutunu degerlendirmemizi saglar. Bunun yanisira bas boyun
yerlesimli lezyonlarda hava yolunun tutulumu yada mediastene uzanim saptanabilir.
Makrokistik lezyonlar T2 A goriintiilerde yiiksek sinyalli, T1 A goriintiilerde diisiik sinyalli,
mikrokistik lezyonlar ise T2 A goriintiilerde homojen ve yliksek sinyalli olarak izlenirler.
Kontrasli TIA goriintiilerde septalarda hafif kontrastlanma izlenebilir. Bununla birlikte
LM'lerin ¢ogu kontrastlama gostermez ve buda VM'ler ile ayirict tanilarinda 6nemli bir

Ozellik olarak belirtilir (89)(40,47).
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Resim 4:16 yasinda kadin hastada, boyun T2 A aksiyal(a) ve koronal(b) MR goriintiilerde sol
parafarangial mesafe yerlesimli, septali, hiperintens LM lezyonu. (136numarali kayanaktan

alinmustir)

LM’ler bening lezyonlar olmalarina ragmen infiltratif karekterde olmalar1 ve 6nemli
yasamsal organlara uzanim gosterebilmeleri nedeni ile tedavi edilmeleri gerekir.
Kendiliginden gerileme oldukg¢a nadirdir (90). Tedavide daha onceleri cerrahi eksizyon tercih
edilmekte iken, cerrahi komplikasyonlarin sik olmasi, ¢evre yapilara olan infiltrasyondan
kaynakli lezyonlarin tamamen ¢ikarilamamasi,olgularin yinelemesi (%15-33) ve koti
kozmetik sonuglar nedeniyle basit drenaj, aspirasyon, radyoterapi, lazer tedavisi ve sklerozan
madde enjeksiyonu gibi farkli tedavi yontemleri kullanilmaya baglanmistir. Ancak basit
drenaj, aspirasyon, radyoterapi ve lazer tedavileri yan etkilerinin fazla olmasinin yanisira

tedavi etkinliklerinin diisiik olmas1 nedeniyle zaman i¢inde terk edilmislerdir (91).

Rapamisin ve sirolimus gibi antiangiojenik ilaglarla yapilan medikal tedavinin yaygin
ve diffiiz LM'lerde, 6zelliklede yaygin yiiz ve boyun lezyonlar1 olan yenidoganlarda etkinligi
gosterilmistir (92). Cogu olguda bu tedavi makrokistik lezyonlarin perkutan tedavisi yada ek
cerrahi rezeksiyonlar ile birlikte uygulanir (93)(92). Sildenafil gibi diger ilaglarla yapilan
tedavinin etkinligi yada giivenligi kanitlanmamistir(94). Skleroterapi makrokistik lezyonlarda
tedavide ilk secgenektir(95)(41). Skleroterapi islemi genellikle genel anestezi altinda ve
girisimsel radyoloji Unite'sinde yapilir. VM'li olgularda alman benzer énlemler hava yolunu

tutan LM olgularinda da g6z 6nilinde bulundurulmalidir.
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Makrokistik lezyolarda alkol, tetradisil sulfat ve doksosiklin en sik kullanilan
sklerozan ajanlardir. Mikrokistik lezyonlarda bleomisin ile yapilan tedavide kabul edilebilir
sonuglar elde edilmistir (6,41). Baz1 olgularda lezyonun kalan kisminin cerrahi rezeksiyonu

yapilarak tedavinin tamamlanmasi gerekir (6,41,95).

Arteriyovenoz Malformasyon (AVM)

Arterioven0z malformasyon arteriyel ve vendz sistem arasinda sant akimina neden
olan anormal kapiller yatak barindiran yiiksek akim hizli vaskiiler malformasyonlardir.
Onemli deformitelere ve islevsel bozukluklarina nenden olan vaskiiler malformasyonlarin en
agresif tipidir (96). Arteriyel malformasyonlar, arteriyovendz malformasyonlar ve konjenital
arteriyovendz fistiiller (AVF) ile birlikte periferal vaskiiler malformasyonlarin yaklasik
%10’unu olustururlar (97). Mulliken and Young arteriovendz fistiil terimini, tek fiistiilden
olusan ve travma sonucu edinilmis tipi i¢in kullanmay1 tercih etmislerdir (64). Arteriovendz
fistiil arteryel sistem ile vendz sistem arasinda basit tek kanall1 baglant1 olarak tanimlanir.
Konjenital yada edinsel olabilir. Konjenital arteriovendz fistiilller genellikle bas-boyun
bolgesinde olusurlar ve siklikla iatrojenik nedenler yada travma sonucunda olusan
arteriovenoz fistiillerden daha az siklikta goriiliirler (98). Vendz sant1 olmayan piir arteriyel
malformasyonlar nadiren goriiliir ve muhtemelen anevrizmal formasyon gosteren displastik
arterler ve persistant embriyonel arterlere (kalic1 siyatik arter gibi) sekonder olabilir (99).
AVM besleyici arter, nidus ve drene edici venden olusur. Nidus,arteriyel sistem ve vendz
sistem arasinda (normal kapiller yatak yoklugunda), yliksek basingl arteryal akimdan diistik
basingli vendz akima dogru sant akima neden olan direk baglantilar olusturur (100). En sik

tutulum yeri kranium olup bunu bas,boyun,ekstremiteler,gévde,visseral organlar izler (101).

AVM'ler dogumda mevcutturlar ve bu donemde klinik vermeyebilirler (102).
Genellikle cocukluk yada yetiskinlik donemine kadar klinik vermezler. Diger vaskiiler
malformasyonlarda oldugu gibi AVM'ler ¢ocugun biiylime hizi ile orantili olarak biiyiime
gosteririler. Bununla birlikte ergenlik yada gebelik donemlerinde hormonal degisikliklere
bagli olarak yada enfeksiyon,travma veya tromboz sonucunda daha hizli olarak biiylime
gosterebilirler (97). AVM'deki boyutsal artis hiicresel proliferayondan ¢ok malformasyondaki
akim ve basing degisikliklerinin, vaskiiler ektazinin, yeni sant olusumunun ve kolleteral
vasiiler yapilarin sayica artisinin bir sonucu olarak meydana gelir (103). Yiiksek akim hizli

olmalar1 nedeniyle kirmizi renkte, thrille ve deride 1s1 aritsina neden olan pulpasatil kitle
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olarak semptom veririrler. Bununla birlikte "arteryel ¢alma fenomenine" ve kemik yapilarda

hipertrofiye neden olabilirler. Ulserasyon ve kanama daha sonraki asamalarda goriiliir (102).

AVM'ler hemanjiomlar yada daha sik olarak "Porto sarabi lekesi" ile karistirilabilir.
Ancak AVM'ler daha sicak ve bazen pulsatil olan deriden hafif derecede kabarik makiil olarak
izlenirler (104). VM'lerin aksine AVM'ler komprese edildiklerinde tam bosalmayip hizli bir
sekilde dolarlar ve daha sert olarak palpe edillirler. Vaskiiler malformasyonlar grubu
icerisinde AVM'ler biiyliime ve genisleme potansiyali en yiiksek ve tedavileri en zor alt grubu
olusturur (105). Vucudun proksimalinde yerlesim gostren AVM'ler kardiyak yiikte artisa
neden olarak kalp yetmezligi tablosuna neden olabilirler. Bununla birlikte artmis kardiyak
genellikle yillarca kompanse edilir (104). Eger malformasyon vucudun distalinde yerlesim
gosterirse malformasyonu distalinde kalan dokulara giden kan akiminda diisiise ve "calma

fenomenine" neden olabilir.

Schobinger AVM'lerin dogal seyirlerini goz Oniinde bulundurarak  klinik bir
siniflandirma olusturmustur. Evre 1'de(sessiz evre) deride pembe-morumsu bir leke vardir
yada DUS ile saptanabilir. Arteriovendz sant mevcuttur. Evre 2'de (biiyiime evresi) Evre
1'deki bulgularda olabilir ancak disaridan bakildiginda belirgin tortoyiiz goriiniim ve palpe
edildeginde pulsatilite vardir. Evre 3'te (Yikim evresi) Evre 2'deki bulgularda olabilir. Bunlara
birlikte displastik deri degisiklikleri, lilserasyon, kanama ve siirekli agr1 eslik eder. Evre 4
(Dekompansasyon evresi) bulgulari, Evre 3 ile benzerdir. Ancak kalp yetmezligi bulgularida

mevcuttur (106).

Resim 5:Klinik olarak progresyon gosteren,alt dudakta, Shobinger evre 3 arteriovendz

malformasyon lezyonu (137numarali kayanaktan alinmistir.)
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AVM'lerde ilerleyici biiyiime ve morbiditeden dolay:1 erken tan1 ve tedavi 6nemlidir.
AVM'lerde taniya yonelik olarak Doppler yada Dupleks Ultrasonografi, TIA yada T2 A
goriintlilerler iceren MRG yada MRA (MR anjiografi) gibi invazif olmayan goriintiileme
yontemlerinin yanisira invazif olmakla birlikte altin standart olarak kabul edilen kateter
anjiografi yontemi de kullanilmaktadir (107). AVM'er, VM'erden ve lenfatik
malformasyonlardan USG yada DUS kullanilarak ayirt edilebilir. Bununla klinik tani teyit
edilebilir (108). AVM, USG gri skala incelemede, sinirlanan yumusak doku kitlesinin eslik
etmedigi,hipoekoik igyapida ¢ok sayida vaskiiler kanal barindiran heterojen karekterde
lezyon olarak goriintiilenirler (109). DUS incelemede AVM'ler yiiksek akim hizli olmalar
nedeniyle iki karekteristik 6zellige sahiptirler:diisiik direngli arteryal akim paterni ve drene
edici venlerde de arteryalize akim paterni. Hemanjiomlarin aksine pulsatil venéz akim her

zaman vardir (89).

Resim 6: a) Sag yanak ve alt dudak yerlesimli avm lezyonunun DSA goriintiisiinde, sag
eksternal karotid arterin fasial dalinindan orjin alan ¢ok sayida besleyici arter ve b)cok

sayada arteriovendz sant mevcut (137numarali kayanaktan alinmistir).

Kontrastlhi BT incelemede sayisiz genilemis, drene edici besleyici arteri ve sant akima bagl
hizl1 kontrastlanan drene edici venleri gosterbilir. Bununla birlikte normal kapiller yatagin
oldugu dokularda izlenen kayda deger yumusak doku kontrastlanmast AVM'lerde izlenmez
(12). Rabdomyosarkom, anjiyosarkom ve hemanjiyoperisitom gibi agresif lezyonlar bazen
AVM’ler ile ortiisen Ozelliklere sahip olabilse de kontrastlanan yumusak doku kitlelerinin
yoklugu AVM’leri hipervaskiiler tiimorlerden ayirir. Kas atrofisi ve subkutandz yag
degisiklikleri eslik edebilir (110).
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Resim 7: Daha yukarida DSA goriintiisii verilen ayni1 olgunun MR anjiogram goriintiisii: alt

dudak ve yanakta, yogun vaskiiler yumak (137numarali kayanaktan alinmistir).

MRG AVM lezyonlarinda invazif olmayan en 6nemli goriintiilleme yontemi olarak
kabul edilir. MRG spin eko goriintiilerde yiiksek akim hizli kivrilmis ve genislemis besleyici
ve drene edici venler flow void olarak izlenirken gradient eko goriintiilerde hiperintens
karekterde izlenirler (111). T1A goriintiilerdeki hiperintens alanlar kanama alanlarini, damar
i¢ci trombozu yada yavas akimi temsil edebilir (112). Kontrastlhh MRG besleyici arterleri ve
drene edici venleri degerlendirmede yararlidir. AVM'lerin dinamik olarak kontrastlanmasi 3
Boyutlu Dinamik MR anjiografi ile iyi degerlendirilir ve AVM'deki kontrastlanma 5-10
saniye arasinda gerceklesir. Bunun yanisira AVM'lerde erken vendz dolus izlenir (113).
Dinamik MR c¢alismalari ile vendz sant barindirmayan ve buna bagl olarak ge¢ kontrastlanma
gosteren VM’lerin aksine vendz santlar barindiran AVM’lerde izlenen erken vendz
kontrastlanma gosterilebilir (110). AVM tanis1 genellikle invazif olmayan goriintiileme

yontemleri ile konulur. AVM lezyonlarinin kesin tanisinin anjiografi ile dogrulanmasi gerekir.
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Ancak maruz kalinan iyonize radyasyon dozunu minimize etmek amaciyla geng

hastalarda bu yontem tedavi ile es zamanli olarak yapilir (114).

AVM tedavisinde en sik kullanilan embolizan ajanlar absolute etanol, vinil alkol
kopolimer (onyx),N- butyl cyanoacrylate (NBCA),PVA partikiilleri ve vendz koillerdir.
AVM tedavisinde ana amag¢ nidusu hedefliyerek embolize etmektir. Nidus embolize
edilmeden besleyici arter veya bosaltict venlerin embolize edilmesi lezyonu kiiciiltmek yerine
dahada biiyliitebilir. Nidusa arteriyel yada vendz yoldan veya direk perkutan yaklasimla
ulagilabilir. Embolizan ajanin sistemik dolagima ge¢memesi acgisindan akimin yavaslatilmast
veya durdurulmas: énemlidir. Bu amagla eger lezyon yerlesimi ve yapisi uygunsa distan basi
ile akim kesilir. Distan basi ile akim kesilemiyorsa okliizyon balonlari ile gegici olarak yada
koiller ile kalict olarak akim durdurulur (53). Yalnizca Onyx yada NBCA embolizan
ajanlarinin kullanimi tamamen iyilesme yada AVM'nin klinik olarak uzun siireli kontrolii
acisindan genellikle yetersiz kalir (115). Lokalize AVM'lerdecerrahi rezeksiyon ile

embolizasyon kombine edilerek uygulandiginda en basarali sonuglar elde edilir (116).

Siklikla tam cerrahi rezeksiyon miimkiin olmaz ve ozellikle geng hastalarda ciddi
kozmetik sonlara neden olur. Bu olgularda embolizasyon yada skleroterapi yontemleri agri,
kanama gibi semptomlar1 yada konjestif kalp yemezligi tablosunu kontrol etmek igin
kullanilabilir. Tipik olarak embolizasyon islemi, tedaviyi takip eden donemde, nidusun
olusmasina neden oldugu yeni vaskiiler yapilarin lezyona katilmasindan dolayr gegici bir
iyilesme saglar. Cerrahi miidahalenin planlanmasi durumunda, lezyonun rezeksiyonunu
olanakli kilmak amaciyla cerrahi islemden 24-72 saat 6nce embolizasyon isemiyle nidusun

gecici olarak tikanmasi saglanir (108).

Kateter Anjiyografi ve Direkt Perkutan Flebografi

Kateter anjiyografi ve DPF (Direkt perkiitan flebografi) vaskiiler malformasyon
lezyonlarmin tanisinda ve smiflandirilmasinda kullanilan, invaziv ve iyonizan radyasyon
maruziyeti gerektiren altin standart goriintiileme yontemleridir. Kateter anjiyografide yiiksek
akimli malformasyonlarda lezyonunun dogru bir sekilde smiflandirilmasinin = yani sira
embolizasyon islemi i¢in akses saglayacak arteryel yapinin da tayin edilmesi saglanarak
gergeklestirilecek islemin uygunlugu ve giivenligi konusunda bilgi sahibi olunur (51). Rutin

arteriografi ve venografi yontemlerinde oOzellile diisiik akimli vaskiiler malformasyon
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lezyonlarinin yeterince opaklasmasi ger¢eklesmeyebilir, bu nedenle bu rutin yontemler tani ve
siniflandirmada yetersiz kalabilir. DPF adindan da anlasildigi gibi dogrudan cilt {izerinden
ince uglu igne ile lezyonun ponksiyonu ve lezyona yonelik kontrast madde enjeksiyonu
ardindan floroskopi esliginde lezyonun goriintiillenmesi islemidir. Ozellikle diisiik akimli
malformasyonlarda tercih edilen DPF ile lezyon ve vendz drenaji konusunda bilgi edinilir;
skleroterapi Oncesinde lezyonun hacmi ve kullanilmasi gereken sklerozan ajanin miktari

belirlenebilir. (118) (6,12)

Tedavi

Tanm1 ve tedavisi giicliikler barindiran vaskiiler malformasyon lezyonlari, vaskiiler
anomaliler alaninda tan1 ve tedavideki en son gelismeleri yakindan takip eden multidisipliner
bir ekip tarafindan degerlendirilmeli ve bu lezyonlar i¢in uygulanacak tedavi yontemi bu
ekibin ortak karari ile belirlenmelidir. Spesifik hasta popiilasyonuna bagli olarak bdyle bir
multidisipliner ekip anestezi uzmani, dermatolog, girisimsel radyolog, kardiyovaskiiler cerrah,
kulak burun bogaz uzmani, ortopedi uzmani, onkolog, pediatrik onkolog, plastik cerrah ve

fizik tedavi uzmanindan olusmalidir (12,34).

Konservatif Yaklasim

Periferik vaskiiler malformasyon lezyonlar1 nadiren Oliimciil olabilirler. Vaskiiler
malformasyon lezyonlar1 ¢ocukluk ¢aginda ve siklikla ergenlikte biiyiime gosterirler, ancak
yasamin 4. ve 5. dekadlarinda ise stabilize olma egilimindedirler. Konservatif yaklasim,
kozmetik deformiteler disinda ciddi bir semptom olmadiginda tercih edilebilir, ancak hastalar
vaskiiler malformasyon lezyonlarinin malign olmadigi ve biiylime ihtimallerinin distk
oldugu konusunda bilgilendirilmeli ve belli araliklarla takip edilmelidirler. Semptomlar1
artiran aktivitelerden kaginma, uyku esnasinda lezyon bdlgesinin yiikseltilmesi, kullanilyorsa
oral kontraseptiflerin kesilmesi, ekstremite yerlesimli VM'lerde kompresyon, giyisilerinin
veya elastik ¢oraplarin kullanilmasi, yine VM'lerde olasi flebotromboza yonelik olarak
proflaktik diisiik doz aspirin kullanim1 uygulanabilecek konservatif tedavi yontemlerindedir

(6,12,28,53).
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3. GEREC VE YONTEM

HASTA SECIMI: Kozmetik sorunlara neden olan yada hava yolu obstriiksiyonu,
gorlis alanini daraltma gibi sorunlara neden olan vendz malformasyonlar ve lenfanjiomlar
caligmaya alindi. Bebeklerde ve kii¢iik cocuklarda skleroterapinin kaginilmaz bir pargasi olan
post op. inflamasyonun bakimi zor olabilecegi i¢cin kozmetik nedenlerle tedavi edilen
hastalarda girisim 5 yas ve istiinde yapildi. Hayati organa basi gibi nedenlerle yapilacak
girisimlerde post op inflamasyonun neden olabilecegi drumlar i¢in 6nlem alinarak (6rnegin
pre op trakeostomi agilmasi) ve hasta post op déonemde de hospitalizasyonun siirdiiriilmesi
saglanarak girisim planlandi.

Tedaviye yalnizca vendz malformasyonlar uygun kabul edildi. Kapiller ve kavernoz
hemanjiomlar dis goriiniim iitibar1 ile venéz malformasyonlar taklit etmekle birlikte kaniile
edilebilecek bir kaviteye sahip olmadiklar1 i¢in girisime alinmadilar. Hemanjiomlar radyolojik
goriintillemede de vendz malformasyonlara benzedigi i¢in girisim karar1 verilmeden 6nce
gerekiyorsa muldi-modal (MR, BT, US vs) goriintiileme yapildi. Goriintiilemeye ragmen
karar verilemeyen durumlarda girisim yapilacakmis gibi plan yapildi. Once lezyona puncture
yapildi. Punture yapilabilen ve kontrast madde enjeksiyonu ile gosterilebilen bir kavite varsa
isleme skleroterapi ile devam edildi. Bir ka¢ puncter ile bir kavite gosterilemiyor ise islemden
vaz gecildi.

Girisim:

Tim girisimler noéro-anjiografi {nitesinde derin sedasyon esliginde yapildi. Sedasyon
sonrasinda skleroterapi yapilacak yilizeyde antisepsis saglandiktan sonra puncture yapilacak
olan bolgeye local anestezi uygulandi. Daha sonra 21 G kelebek igne ile vendz kavite igine
puncture yapildi. Puncture vakalarin ¢ogunda inspeksiyon ile yapildi. Ancak nispeten derinde
bulunan lezyonlarda US kilavuzluguna bagvuruldu. Cap1 1-2 cm ve altinda olan lezyonlarda

tek enjeksiyon ile yetinilirken daha biiylik lezyonlarda lezyon biiyiikliigiine gbre puncture

sayist artirildi.

Alkol suda ¢6ziinen kontrast maddeler ilekaristirilamadigr i¢in alkol enkeksiyonunun hedefe
ulasip ulasmadigi dolayli yollardan denetlendi. Puncture sonrasinda kavite i¢ine contrast
madde enjeksiyonu ile roadmap goriintiisii elde edildi. Bu sekilde sklerozan enjeksiyonu
sirasinda verilecek ajanin ne kadarlik bir alana niifuz edecegi hesaplandi. Ayrica kontrast

maddenin lezyon igindeki akis paterni kaydedilerek lezyonun bir vendz mlformasyon oldugu
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dogrulandi. (Vendz malformasyonlar i¢ine verilen kontrast madde tipik olarak kaviteyi
opasifiye ettikte sonra saniyeler hatta dakilkalarca kavite icinde asili kalir. Eger kontrast

madde hizla yikaniyorsa bu yiiksek akimli bir malformasyondur. )

Road map goriintiisii olusturulduktan sonra yeni bir “bos” roadmap goriintiisii elde edildi ve
ardindan alkol enjeksiyou yapildi. Enjekte edilen alkol kavite i¢indeki (asilmis contrast madde
ile boyanmis olan) kan ile yer degistirdigi i¢in kavite negative kontrast ile boyandi ve alkoliin

istenilen hedefe penetre oldugu dogrulandi.

Sklerozan ajan olarak %95’lik alkol kullanildi.Kullanilacak maksimum doz 2 ml/kg seklinde
hesaplandi.

Secilen alana alkol enjeksiyon yapildiktan sonra vakanin sonuna kadar igne yerinde birakildi.
Bu sekilde hangi alana seklerozan verildigi isaretlenmis oldu. Her bir igneden yapilan
enjeksiyon sirasinda ne kadar alkol verilecegine su sekilde karar verildi: 1 ml alkol verip bir
ka¢ saniye sonra kan aspire edildi. Aspire edilen kan parlak kirmizi ise enjeksiyona devam
edildi. Aspire edilen kan bulanik ve kahverengi ise kavitedeki kanin tamamen hemolize

ugradigi ve bu itibarla da kavite duvarinin yeterince alkole maruz kaldigi kabul edildi.

Malformasyonun ¢ok genis alanlara yayildigi durumlarda her seansta islem bir bolgeyi

kapsayacak sekilde yapildu.

Islem sirasinda hastanin solunum ve dolasim parametreleri anestezi ekibi tarafindan yakin

gozlem altinda tutuldu.

Islem sonunda puncture yerleri spang ile kapatildi. Hasta uyandirildi. Daha sonra hasta post
op gozlem yatagina tasindi. Kiiclik bebekler ve yiiksek riskli (hava yolu obstriiksiyonu vs)
hastalar 24 saatlik gozlem sontrasinda taburculuk icin yeniden degerlendirildi.Diger hastalar

i¢in 6 saatlik gézlem taburculuik i¢in yeterli sayildi.

Gozlem sirasinda ve taburculuk sonrasinda sadece gerektiginde agri igin palyatif tedavi
verildi. Solunum yolu basis1 yada hayati organ basisinin s6z konusu olmadigr durumlarda
hastalarda olmasi beklenen fokal 6dem i¢in anti 6dem tedavi ya da anti inflamatuar

medikasyon verilmedi.

Hastalara sklerozan tedavi uygulanan bdlgede agik yara gelismesi durumunda hastaneye
gelmeleri sOylendi.Aksi taktirde hastalar 2 ay sonra kontrole cagirildi. Kontrolde klinik
degerlendirme yapildi.Yeni seanslarin planlanmasinda en ¢ok hastanin subjektif

degerlendirmesi kaale alindi.
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Calismamiza dahil edilen olgularin,Plastik Cerrahi Anabilim Dali tarafindan tedavi
seanslarindan 6nce ve tedavi seanslarindan sonra c¢ekilen ve arsivlenen lezyon
fotograflarina,Plastik ~ Cerrahi ~ Anabilim  Dalmini'min  izniyle ulasildi.  Ayrica
tarafimizca,hastalarin onayida alinaraktim olgularin son birkez daha lezyon fotografida
alind1.Calismamiz i¢in Dokuz Eyliil Universitesi Hastanesi Etik Kurulu'ndan onay alindiktan
sonraolgularin tiim fotograflar1 bir arada ve karsilastirilarak gorsel-fotografik degerlendirme
yapildi.Yapilan gorsel-fotografik degerlendirmede olgular ¢ok iyi derecede regresyon,orta
derede regresyon,cok az derece regresyon yada hi¢ regresyon gosterememis olmak iizere ii¢

sinifa ayrildi.
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4. BULGULAR

Calismamiza dahil ettigimiz 25 olgunun 17'si kadin, 8'i erkekti.Olgularin yas aralig 2-
64 yil arasindayken yas ortalamasi da 24.4 yil idi. Hekime basvuru sikayetleri arasinda yer
alan  sislik,renk  degisikligi,kozmetik nedenler yada fonksiyon kayb1 (solunum
sikintisi,konugma yada yutma gii¢liigli) bulgulardan en az bir yada birka¢1 vardi.Bununla
birlikte olgularin biiyiik bir kismi sislik ve/veya ciltte renk degisikligigibi sikayetlerle ile
hekime basvuruda bulunmustu.Olgulardan birinde yaygin yerlesim gostererek paralaringeal
bolgeye uzanan vaskiiler malformasyon, solunum sikintisi riski olusturmustu. Olgularin
birinde de dilde yerlesim gosteren biiyiik boyutlardaki vaskiiler malformasyon solunum
sikintisinin yanisira,yutma ve konugsma giicliigli olusturmustu. Olgularin sadece 1'i lenfatik
malformasyon iken geriye kalan 24'i venoz (diisiik akim hizli) vaskiiler malformasyon idi.
Yirmibes olgu igerisinde, 1 olguda vaskiiler malformasyon alin yerlesimliken, 8'inde dudak
bolgesinde, yine 8'inde yanak bolgesinde, 3'linde boyun bolgesinde, 1'inde submental
bolgede, 1'inde agiz tabaninda, 1'inde yiizde infraorbital alanda ve 2'sinde de dilde yerlesim

gostermekte idi.

Olgularda yapilan skleroterapi seans sayisi 1-16 arasinda degismekte idi. Toplamda yapilan
skleroterapi seans say1 114 iken, hasta basina diisen ortalama seans sayist 4.5'idi. Her olgu
icin biitiin seanlarda kullanilan toplam etanol mikar1 1.5-12.5 cc arasinda de§ismekte idi.Her
olgu i¢in toplamda (biitiin seanslarda) kullanilan ortalama etanol miktar1 29.04 cc idi. Tedavi
takip siiresi 8 ay ile 14 yil arasinda degismekte idi. Olgu basina diisen ortalama tedavi takip

stiresi 5 yil idi.

Perkutan olarak uygulanan etanol tedavisine bagli olarak hastalarin hepsinde tedavinin ilk
dakikalarinda baglayan sislik gelisti. Bu sislikler ¢ogu kez agrisiz idi. Bu bulgular tedavinin

dogal seyrinin bir pargasi oldugu i¢in komplikasyon olarak degerlendirilmedi.

Solunum yollarin1 daraltacak diizeyde yaygin yerlesimli vaskiiler malformasyonu olan bir
olguda tedavi Oncesinde solunum yollarinin1 giivene almak amaciyla trakeostomi agildi.
Islem sirasinda orofarenks diizeyinde vendz kanama gelisti. Kanama basingsiz olmasina
ragmen sizint1 seklinde persistans gosterdi ve saatler sonrasinda durdurulabildi. Olgularin

birinde uygulanan ¢oklu cerrahi islemlerin sonucu olarak yiiz bolgesinde skar gelismis idi.
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Ug hastada girisim yerinde girisimi takip eden giinlerde (2. giin, 3. giin ve 5. giin) cilt nekrozu
ve yara gelisti. Yara 2 hastada lokal bakim ile iyilesti. Bir hastada cerrahi girisim ile

debridman sonrasi yara uglari bir araya getirilip dikildi. Hi¢bir hastada graft ihtiyaci olmada.

Bir hasta islemi takip eden giinlerde perioral bolgede (girisim yeri ¢evresinde) kegelenme
hissi gelistiginden yakindi. Fasiyal bolgede malformasyonu bulunan bir diger hasta ise islemi
takip eden haftalarda goziinii tam kapatamadigindan yakindi. Her iki hastanin da yakinmasi 6

ay icinde iyilesti.

Santral sinir sistemi depresyonu,solunum sisitemi depresyonu yada pulmoner emboli gibi

hayat1 tehdit edici komlikasyonlarin higbiri gelismedi.

37



Tablo 5. Olgularin Klinik Bilgileri Ve Tedavi Bulgulari

Olgu cinsiy yag | lokalizasyon Klinik Sklerozan Skleroterapi komplikasyon Hastane dis merkezde Toplamda Tedavi Takip
no: et bulgular ajan seans sayis| mizde tedavi kullanilan yaniti siiresi
cerrahi etanol
miktari
1 erkek 7 alin sislik Etanol(%95) 1 Deri yok yok 5cc Cok iyi 1yil
lUlserasyonu
2 kadin 19 Alt dudakta Sislik, ciltte Etanol(%95) 3 yok evet yok 13.5cc orta 3yil
sagda renk
degisikligi
3 kadin 17 Sol alt dudak Sislik, ciltte Saf etanol 7 yok evet yok 20 cc Cok iyi 10yl
ve sol agiz renk
kosesinde degisikligi
4 kadin 28 Sol yanak Sislik,ciltte Etanol(%95) 7 Deri nekrozu yok yok 70 cc Cok iyi 12 yil
renk
degisikligi
5 kadin 15 Submental Sislik,ciltte Saf etanol 1 yok yok yok 3cc orta 6yil
bolgede renk
sagda degisikligi
6 erkek 2 Alt dudak ve sislik Etanol(%95) 1 yok yok yok 6cc Cok iyi 8ay
agiz
tabaninda
sagda
7 kadin 26 Alt dudakta Ciltte renk Etanol(%95) 2 yok yok yok 6 cc Cok iyi 2yl
solda degisikligi
8 kadin 19 Sol yanak ve Sislik,cilttere Saf etanol 10 yok yok yok 60 cc orta 12 yil
boyun sol nk degisikligi
yarisinda
9 kadin 46 Yz ve boyun Sislik,ciltte Saf etanol 11 yok yok 2 kez cerrahi 76 orta 4.5yl
sol yarisinda renk
degisikligi
10 erkek 10 alt dudak Sislik ve renk Saf etanol 1 Mukoza yok yok 6cc orta 3yl
degisikligi ulserasyonu
11 kadin 6 Yiizde solda Sislik ve Saf etanol 2 Fasial yok yok 6cc Cok iyi 1.5yl
infraorbital ekimotik parestezi
bolgede renk
degisikligi
12 erkek 64 Sag yanakta Sislik, ciltte Saf etanol 4 yok yok yok 56 cc Cok iyi 6 yil
ve boyun sag renk
yarisinda degisikligi
13 kadin 12 Ust dudak sol sislik Saf etanol 1 yok evet yok 3cc orta 7yl
yarisinda
14 erkek 24 Sol yanak, st sislik Siyanoakrilat- | 16 Gegirilmis 3 kez yok 53 cc Cok iyi 14 yil
ve alt dudak lipodol cerrahilere
karisimi ve bagh skar
saf etanol
15 kadin 22 Sag yanak,dil sislik Saf etanol 6 Fasial paraliz yok cerrahi 42 cc Cok iyi 6yil
ve alt dudak
16 kadin 8 Yuz,boyun ve Sislik ve renk Etanol(%95) 2 Ponksiyona yok yok 1.5cc Cok az yada hig 3yl
dil sol yarisi degisikligi bagh kanama
17 kadin 27 Sol yanak Siglik, ciltte Saf etanol 6 yok yok yok 30cc Cok iyi 10.5
renk yil
degisikligi
18 kadin 33 Sag yanak sislik Etanol(%95) 2 yok yok 2 kez girigimsel 12 cc Cok iyi 1yl
ve 1 kez
bleomisin
tedavisi,3 kez
lazer tedavisi
19 kadin 34 Sag yanak ve Sislik, ciltte % 50'lik 5 yok evet 25 yil 6nce 3 35cc Cok iyi 15 yil
alt dudakta renk lipiodol glue kez radyoterapi
degisikligi ve saf etanol
20 erkek 48 dil Dilde sislik ve Etanol(%100) 9 yok yok Birkag kez 57 cc Cok az yada hig 8yil
renk kryoterapi
degisikligi
21 kadin 41 Alt dudak ve Siglik, ciltte Saf etanol 1 yok yok yok 15cc orta 7.5
sol agiz renk
kosesinde degisikligi
22 erkek 22 Yiiz sag Sislik, ciltte Etanol(%95) 8 yok yok yok 125 cc orta Syl
yarisinda renk
degisikligi
23 kadin 37 Sol yanak sislik Saf etanol 3 yok yok iki kez cerrahi 8cc Cok iyi 7yl
yada %95'lik
etanol
24 kadin 40 Sag agiz Sislik,ciltte Saf etanol 3 yok yok 1 kez cerrahi 11cc Cok iyi 10.5
kosesi renk yil
degisikligi
25 erkek 15 Ust dudak sislik Etanol(%95) 2 yok evet 7 kez 8.5cc Cok iyi 4yl
skleroterapi
yada kryoterapi
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GORSEL-FOTOGRAFIK DEGERLENDIRME SONUCLARI

Calismamiza dahil edilen 25 olgunun, Plastik Cerrahi Anabilim Dali tarafindan tedavi
seanslarindan 6nce ve tedavi seanslarindan sonra ¢ekilen ve arsivlenen lezyon fotograflarinin
yanisira tarafimizca hastalarin son bir lezyon fotografida alinarak biitiin fotograflar bir arada
ve kargilastirilarak  gorsel-fotografik degerlendirme yapildi.Yapilan gorsel-fotografik
degerlendirmede olgular ¢ok iyi derecede regresyon, orta derede regresyon, ¢ok az derece
regresyon yada hi¢ regresyon gosterememis olmak iizere ii¢ sinifa ayrildi. Gorsel-fotografik
degerlendirme sonucunda, ¢alismamizdaki 25 olgunun 14" (%56) cok iyi derecede regresyon
gostermis, 9 'u (%36) orta derecede regresyon gostermis, 2'side (%8) ¢ok az derecede

regresyon gostermis yada hi¢ regresyon gosterememis olarak degerlendirildi.

OLGU 1

1gin sonra

2 Aysonra

:3?"

i
Resim 8: 7 yasinda, erkek hasta. A)Dogumdan itibaren, alinda sislik ve ciltte renk degisikligi
mevcut. B) Genel anestesi altinda, perkutan flebografi esliginde, lezyona yonelik 5 cc %95'lik
etanol ile perkutan skleroterapi yapilmasindan sonraki 1.giinde lezyonda sislik, 6dem ve biil
olusumu C)Skleroterapi seansindan 2 ay sonra ve D) 5 ay sonra tedaviye sekonder lokal

komlikasyonlarda tamamen gerileme ve lezyon boyutunda ¢ok iyi derecede regresyon.
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OLGU 2

Resim9:28 yasinda, dogumdan itibaren sol yanak bdlgesinde sislik ve renk degisikligi olan
kadm hasta A)ilk perkutan skleroterapi seans1 6ncesinde sol yanak bolgesinde belirgin sislik
olusturan vendz malformasyon lezyonunu goriintimii. B) 11 yillik siire zarfinda, 7 seanslik
perkutan skleroterapi boyunca, toplamda uygulanan 70 cc'lik %95 etanol enjeksiyonu

sonrasinda lezyon boyutunda ¢ok iyi derecede regresyon.

Resim10:A)Sol yanak bolgesindeki vendz malformasyon lezyonun ilk perkutan skleroterapi
sirasindan elde olunan flebografik goriintiisii B) Solda cilt-cilt alt1 doku diizeyinde,temporal

bolgeden basliyarak malar bdlgeye ve masseter kaslara uzanan,igerisinde flebolitlere ait

40



milimetrik dansitler bulunan,vendz malformasyon lezyonunn 3.perkiitan skleroterapi
seansindan sonraki BT goriintiisii C ve D) Sol malar bolgedeki Vendéz malformasyon
lezyonunun, dnceki BT ile karsilagtirildiginda, 5. perkutan skleroterapi seansindan sonraki
T2A ve kontrasli MRG goriintiisiinde,belirgin boyutsal regresyon gostermekte E) Olgunun
son skleroterapi seansindan elde olunan flebografi goriintiisii tedavi siirecinin basinda alinan
ilk flebografi goriintiisii ile karsilatirildiginda venéz malformasyon lezyonun boyutunda

belirgin gerileme

OLGU 3

2 ay sonra

Resim11: 2 yasinda, dogumdan itibaren, alt dudak sol yarisinda sisligi ve daha sonra
aralikl olarak 3 kez kanamasi gelisen erkek hasta. A) Alt dudak sol yarisinda, mukozada
renk degisikligi ve sislige neden olan, yapilan fizik muayanede de agiz tabanina dogru
yayilimi1 oldugu gozlenen vendz malformasyon lezyonunun, perkutan skleroterapi
uygulanmadan onceki goriiniimii. B) 6 cc % 95 alkoliin kullanildigitek seanslik perkutan
etanol skleroterapi uygulamasindan sonra ven6z malformasyon lezyonun boyutunda ¢ok iyi

derecede regresyon.
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OLGU 4

\

Resim12: 12 yasinda, dogumdan 1 ay sonra alt dudakta, sislik ve renk degisikligi gelisen
erkek hasta.  A) Alt dudakta hafif sislik ve renk degisikligine neden olan ve tedavi
uygulanmadan takip edilen vendz malformasyon lezyonunun goériiniimii. B) Takip siirecinde,
alt dudakta sisligi artan hastada, perkutan skleroterapi uygulanmsindan Onceki lezyon
goriiniimii. C) 6 cc saf etanoliin kullanildigi, tek seanslik perkutan skleroterapi seansindan
sonra, takip slirecndeki goriintiiyle karsilsatirildiginda, venéz malformasyon lezyon

boyutunda orta derecede regresyon.
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OLGU S

Resim13: 6 yasinda, dogumdan itibaren, yliz sol yarisinda ve infraorbital bolgede sislik ve
mavimtrak renk degisikligi olan ve zaman igerisnde sikayetleri artan kiz hasta. A) Yiiz sol
yarist ve infraorbital bolge yerlesimli vendéz malformasyon lezyonun, perkutan etanol
skleroterapi uygulamasindan onceki goriiniimii. B) 6 aylik siire zarfinda, genel anestesi
altinda, her seansinda 3 cc olmak lizere toplamda 6 cc etanoliin kullanildigi, 2 seanslik
perkutan etanol skleroterapi uygulamasindan sonra vendz malformasyon lezyon boyutunda

cok iyi derecede regresyon.

Resim14: A)Yukaridaki olgunun perkutan skleroterapi seanslarindan onceki T2A MRG
incelemesinde, solda infraorbital bolgede cilt-cilt altt dokular diizeyinden,infratemporal
fossaya uzanan vendz malformasyon lezyona ait yliksek sinyalli alanlar B) Ayn1 incelemenin

T1 A postkontras sekansinda, lezyondaki yogun kontrast tutulumu.
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OLGU 6

Resim15: 64 yasinda,dogumdan itibaren, yiiz ve boyun sag yarisinda, sislik ve ciltte renk
degisikligi olan ve zaman igerinde sikayetlerinde artis gdzlenen erkek hasta. A) Yiiz ve boyun
sag yarisinda, genis bir alanda yayilim gdsteren, vendz malformasyon lezyonunun perkutan
skleroterapi seanslarindan 6nceki goriiniimii. B)1 yillik siire zarfinda, toplamda 56 cc % 95
etanoliin kullanildigi, 4 seanslik perkutan skleroterapiden sonra lezyon boyutunda c¢ok iyi

derecede regresyon.

Resim16: 24 yasinda, dogumdan 3 ay sonra sol yanakta sislik gelisen erkek hasta. A)Sol
yanak, yiiz sol yarisinda ve alt dudakta, belirgin sislik ve cilltte mavimtrak renk degisikligine

neden vendz malformasyon lezyonunun perkutan skleroterapi seanslarindan Onceki
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goriiniimii. B) Yaklasik 6 yillik siire zarfinda, ilk iki seansta siyanoakrilat-lipidolol karigimini
ve toplamda da 53 cc etanoliiniin kullani1ldig1 16 seanslik (son ii¢ seansta ejenksiyon yapilacak
giivenilir vaskiiler yap1 kalmadigindan etanol uygulanamamustir.) perkutan etanol skleroterapi
uygulamasindan ve bu siire zarfinda plastik cerrahi tarafindan yapilan 3 cerrahi islemden

sonra sol yanak ve yiiz sol yarisindaki lezyonunu boyutunda ¢ok iyi derecede regresyon.

Resim17: A) Yukaridaki olgunun, 2.seanstan sonraraki BT incelemesinde, sol yanak
bolgesindeki, genis bir alandan yayilim gosteren vendz malformasyon lezyonununda,
flebolitler ile uyumlu olarak kalsifikasifikasyon odaklari. B) 3. perkutan skleroterapi
seansindan sonra c¢ekilen MRG incelemenin T2 A sekansinda, lezyona ait yliksek sinyalli
goriiniim ve lezyon igerinde flebolitler ile uyumlu sinyalsiz alanlar. C) 7.perkutan skleroterapi
seansindan sonra ¢ekilen MRG incelemenin T1 A postkontrast sekansinda, onceki BT
incelemesi karsilastirildiginda lezyon boyutunda gerileme ve onceki MRG incelemesi

karsilastirildiginda vaskiilaritesinde azalma.
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OLGU 8

Resim18: 34 yasinda, dogumdan itibaren sag yanakta, alt dudakta sislik ve ciltte ve dudak
mukozasinda renk degisikliligi olan, dis merkezde 25 yil 6nce hemanjiom tanisiyla 3 kez
radyoterapi verilen ancak tedaviden yarar gérmeyen kadin hasta A) Sag yanak ve alt dudak
yerlesimli vendz malformasyon lezyonunun, perkutan skleroterapi ve cerrahi islem
yapilmadan &nceki goriintimii. B ve C) 8 yillik siire zarfinda, 1.seansinda sklerozan ajan
olarak lipidol glue'nun ve diger 4 seansinda toplam olarak 35 cc saf etanoliin kullanildig1 5
seanslik perkutan skleroterapi uygulamasindan ve cerrahi islemden sonra venoz

malformasyon lezyon boyutunda ¢ok iyi derecede regresyon.
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OLGU 9

Cekildigi
tarifi:f.6_2007

Resim19: 48 yasinda, ¢ocukluk doneminde dilde sislik ve renk degisikligi gelisen, dis
merkezde de birkag kez kryoterapi uygulanan erkek hasta. A) Dilde sislik ve mavimtrak renk
degisikligi olusturan vendz malformasyon lezyonunun tedavi seanslarindan 6nceki goriiniimii.
B) S.perkutan etanol skleroterapi seansindan ve C) 9.seanstan sonra lezyon boyutunda
degisiklik yok (Skleroterapi uygulamasi ile lezyon boyutnda hig¢ regresyon olmayan yada ¢ok

az regresyon olan iki olgumuzdan biri).
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5. TARTISMA

Venoz malformasyonlarin tedavisi lezyonlarin yiliz gibi kozmetik Onem tasiyan
bolgelerde yer almasi, cerrahi sirasinda yiiksek kanama riski tagimalari, hastalarin hemen
hemen hepsinin kii¢iik ¢ocuklar olmasi bu olgularda cerrahi tedaviyi giic hatta imkansiz
kilabilmektedir. Bu nedenle bu olgularda 6teden beri cerrahi tedaviye alternatif tedavi
yontemleri arastirilmigtir. Cerrahi tedavi primer olarak sinirlt ve kiiclik boyuttaki vaskiiler
malformasyonlarin tedavisinde uygulanabilir. Ancak ¢ogu zaman tek basma uygulanan
cerrahi yaklasim asir1 kanama nedeniyle yetersiz kalabilir. Masif kanama, organ hasar1 gibi
oldukca tehlikeli komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasina neden olabilir. Ayrica cerrahi
tedavibesleyici arterlerin baglanmasi1 sebebiyle ileride yapilabilecek bir endovaskiiler

tedavinin etkinligini de kisitlayabilir (118).

Tam ve etkin endovaskiiler tedavinin, uygun embolizan veya sklerozan madde ile
saglanabilmesi i¢in olgu semptomlarinin iyi belirlenmesinin yanisira lezyonun yerlesimi,
komsu organlarla iligkisi ve siniflandirilmasinin dogru bir sekilde yapilmis olmasi gerekir
(119). Bunun i¢in temel goriintiileme yontemlerinden yararlanilmalidir. Ayrica goériintiileme
esliginde yapilan endovaskiiler tedavide embolizan veya sklerozan maddenin lezyon
icerisindeki dagilimini izlenebilmekte, bu sayede paradoks emboli riskinden uzaklasilmakta

ve tedavinin etkinligi artirilmaktadir.

Venoz malformasyonlarin baslica alternatif tedavi yontemi skleroterapidir. Rimon ve
arkadaslar tarafindan (120) 14’1 ekstremite, 5’1 bas ve boyun, 2’si gogiis duvari yerlesimli
olmak iizere semptomatik VM lezyonu bulunan toplam 21 olguya, genel anestezi altinda
%096’lik etanol ile toplam 41 seans skleroterapi uygulanmis ve 21 olgunun 17’sinde (%81)
semptomatik olarak parsiyel veya tam iyilesme elde edilmis. En iyi sonuclar1 dalokalize
lezyonlarda gozlemlemislerdir. Calisma sonucunda etanoliin vendz malformasyonlarda
semptomatik iyilesme i¢in etkili bir sklerozanajan oldugunu ileri siirmiislerdir. Bizim
calismamizda tedavi seanlarinlarindan 6nce ve sonra c¢ekilen lezyon fotograflarinin
karsilastirmali,gorsel degerlendirlmesi sonucunda 25 olgudan 14'niin tedaviye yanitinin ¢ok
1y1,9'nilin orta derecede oldugu,2'sinde ise de ¢cok az yada hi¢ yanit alinamadig1 saptandi. Her
nekadar tedavi yanit degerlendirme yontemlerimiz ve olgularin lezyon yerlesimleri farkli
olsada Rimon ve arkadasarinin ¢alismasinda tedaviye yanit olgularin %81'inde alinmisiken

bizim ¢alismamizda bu oran %92'di.
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Goyal ve arkadaslarinin (50) lezyonlarin1 boyut ve kenar Ozelliklerine gore
simiflandirdiklart ve etanol ile skleroterapi uyguladiklart VM'lu 59 olguda, miikemmel
sonuglart ¢ogunlukla kii¢iik ve iyi smirli malformasyonlarda, zayif sonuglar1 ise daha ¢ok
bliylik ve kotii smirhi lezyonlarda gozlemlediklerini bildirmislerdir. Bizim calismamizda
tedavi yaniti alamadigimiz iki olguda da lezyonlar daha biiyiilk ve yaygin yerlesimlidi.
Bununla birliktebizim ¢aligmamizda iki olguda lezyon yaygin yerlesimli olsada birinde ¢ok
1yi, digerinde orta dercede tedavi yaniti alindi. Yine yaygin yerlesimli lezyonu bulunan iki
olguda da tedaviye orta derecede yanit alindi. Bu olgulardaki yanit yillarca siiren onlarca
seans sonucunda elde edildi. Bunlarin disinda 3 olgununun 1'inde tedaviye orta dercede yanit

almirken 2'sinde ise ¢ok iyi derecede yanit alindi.

Orlando ve arkadaslar1 (121) ekstremite yerlesimli, semptomatik VM lezyonu bulunan
39 olguda lokal anestezi esliginde, 1 ml/kg’lik maksimum doza uyarak, 2 haftalik aralarla
perkutan etanol skleroterapisi uygulamislardir. Arastirmacilar tedavi sonucunda 14 olguda
(%35,9) semptomlarin tamamen geriledigini, 24 olguda (%61,5) semptomlarda iyilesme
oldugunu, 1 olguda (%2,6) ise semptomlarda gerileme olmadigini bildirmislerdir. Ayni
calismada aragtirmacilar lezyon boyutu agisindan degerlendirme yaptiklarinda, 6 olguda
(%15,4) lezyonlarin tamamen kayboldugunu, 32 olguda (%82) lezyon boyutunda gerileme
oldugunu, 1 olguda ise (%2,6) ise lezyon boyutunda degisiklik olmadigini belirtmislerdir.
Yapilan bu ¢alismada gerek lezyon boyutu agisindan gerekse semptomlar agisindan olgularin
%95'ininde fazla , farkli derecelerde de olsa alinmis olan tedavi yaniti, bizim ¢alismamizda
elde ettigmiz tedavi yaniti orani ile (%92) benzer idi.Arastirmacilarin 39 olgu icerisnde
tedaviye yanit alamadigi olgu sayis1 1'iken,bizim ¢alismamizda tedaviye ¢ok az yada hi¢ yanit

alamadigimiz olgu sayis1 2'idi.

Yine Orlando ve arkadaglarinin yaptig1 baska bir ¢alismada, 12 yillik siire zarfinda
ayaktan,lokal anestezi esliginde,etanol ile perkutan skleroterapi yapilip takip edilmis, bas
boyun yerlesimli VM lezyonu bulunan, 51 olgu retrospektif olarak analiz edilmis. Takip
stireleri 6-72 ay arasinda degisen (ortalama 18 ay) olgularda VM lezyonlarn kiigiik (3 cm), orta
(3-15 cm) ve biiyiik boyutlu ( 15 cm'den biiyiik) olmak {izere {i¢ gruba ayrilarak her oguda
ortalama 7 seans skleroterapi uygulanmis. Tedaviyanitlar1 hasta memnuniyeti kriter alinarak
yapilmis ve 51 olgunun 17'sinde (%33.3) semptomlar tamamen ortadan kalkerken, 31 (%60.8)
olguda semptomlarda 1lliml1 yada belirgin derecede diizelme saglanmis.Ug (%5.9) olguda ise

semptomlarda herhangi degisiklik olmamis. Yine ayn1 c¢alismada tedaviye yanit
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degerlendirimesinde, takip goriintiileme yontemleri ile lezyon boyutlart da karsilagtirilmis ve
kiigiik boyutlu VM lezyonu bulunan 21 olgunun tamaminda, orta boyutlu lezyonu bulunan 21
olgunun 20'sinde,biiyiik boyutlu lezyonu bulunan 9 olgunun 7'sinde lezyon boyutunda
tamamen gerileme yada kismen gerileme saglanirken, orta boyutlu lezyon olan bir olguda ve
biiyiik boyutlu lezyonu olan iki olguda tedaviye yanit alinamamistir. Calismada olgularin %
91'inde semptomlarda remisyon yada diizelme saglanirken,olgularin %94'tinde de lezyon
boyutu agisindan, tam rezolusyon yada kismi gerileme saglanmis. Olgularda lokal,
konservatif tedavi ile diizelen mindér komplikasyonlar disinda solunum depresyonu, pulmoner
embolizm, kardiyak kollaps gibi major bir kompliksyon gelismemis. Bizim 25 olguyu dahil
ettigimiz calismamizda ise, uygulanmis skleroterapi sean sayist 1-16 arasinda degisirken,
toplamda yapilmis skleroterapi seans sayist 114'tii. Olgu basina diisen seans sayisi 4.5 idi.
Olgularin takip siiresi 8 ay ile 14 yil arasinda degisirken ortalama takip stiresi 5 yil idi. Bizim
calismamiz olgularin semptomatik yada VM lezyonlarinin boyut regresyonunun radyolojik
degerlenirilmesini kapsamadi. Ancak VM lezyonlarinin gorsel degerlendirmesinde, tiim
olgularin %92'sinde lezyon boyutunda cok iyi derecede yada orta derecede regresyon
mevcuttu. Caligmaya dahil edilen olgularimizda da major komlikasyon gelismemisti. Bununla
birlikte bir olguda islem sirasinda ponksiyona bagli, kompresyonla, kontrol altina alinan
kanama, 3 olguda girisim yerinde, girisimi takip eden giinlerde (2. giin, 3. giin ve 5. giin) cilt
nekrozu ve yara gelisti. Yara 2 hastada lokal bakim ile iyilesirken bir hastada cerrahi girisim
ile debridman sonrasi yara uglar1 bir araya getirilip dikildi. 3 hastada da graft ihtiyaci olmadi.
Bu {i¢ olgunun yanisira bir olguda girisim yerindeki perioral bdlgede kecelenme hissi ve
fasiyal bolgede malformasyonu bulunana baska bir olguda goziinii tam kapamama sikayeti

gelisti. Her iki olgunun yakinmasi 6 ay iginde iyilesti.

Wang ve arkadaslarinin (122) yayimnladigi calismada bas-boyun yerlesimli, biiyiik
boyutlu (¢ap1 15'den biiyiik) VM lezyonu bulunan 23 olguda sislik, sekil bozuklugu, uyku
problemleri, yeme-yutma gii¢liigli gibi sikayetler mevcuttu. Bu ¢alismadaki olgularin tamami
diger dis merkezlerde sodyum murrhuate, pingyangmisin gibi diger sklerozan ajanlarin
kullanildg: skleroterapi tedavileri gdrmiislerdi. Onceden kullanilan bu sklerozan ajnalarin doz
sinirlamas1 nedeniyle VM lezyonlar1 yapilmis birkag skleroterapi seansina ragmen kayda
deger derecede gerilemediginden hastalar arastirmacilarin odugu departmana gonderilip
etanol ile skleroterapi tedavisine baslanmis. Ortalama 25 ay olmak iizere 3 ay ile 3 yil
arasinda degisen silirede takip edilen olgularida seans sayisi 3-22 arasinda degisirken olgu

basina diisen seans sayis1 8'mis. Her etanol skleroterapi seansi sonrasindaki 3.ayda da MR
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goriintilleme yapilarak VM lezyon regresyon miktart saptanmis.VM lezyon boyundaki
regresyon mikarina gore olgularin tedaviye yanitlari mitkemmel yanit (boyuttaki azalma
%75'fazla), 1y1 yanit (boyuttaki azalma %50 ile 75 arasinda), ilimli yanit (boyuttaki azalma
%50 ile %25 arasinda) ve kotii yanit (%25'in altinda) olarak siiflandirilmis. Yirmiii¢ olgunun
17'sinde(%73.9) milkemmel yanit,6'sinda iyi yanit olmak iizere tiim olgularda tedavi yaniti
alabilmislerdir. Skleroterapi tedavisine bagli bir olguda lezyonun parotis bezi yerlesimli
olmas1 nedeniyle ii¢ aylik siirede iyilesen yiiz fel¢i,dil ve agiz tabani yerlesimli lezyonun olan
baska bir olguda da ii¢ haftada iyilesen mukozal nekroz ve iilserasyon, bagka bir olguda da
birkag¢ giin igerisinde gecen hemoglobunuri gelismis. Bu ¢alismada da bizim c¢alismamizda
oldugu gibi pulmoner hipertansiyon, kardiyovaskiiler kollaps yada pulmoner emboizm gibi
komplikasyonlar gelismemis. Arastirmacilar sonu¢ olarak saf etanol alkol ile yapilan
skleroterapi tedavsinin kompleks ve biiylik boyutlardaki, bas boyun yerlesimli VM
lezyonlarinda 6nemli bir tedavi yontemi olabilecegini, tedavinin etkili sonugalar verdigini ve

makul diizeyde giivenli oldugunu belirtmislerdir.

Lee ve arakadaslar1 (123) 1998 ve 2007 yillar1 arasinda, genel anestesi altinda,
perkutan etanol skleroterapi uyguladiklar1 bas-boyun yerlesimli VM lezyonu bulunan, klinik
ve radyolojik olarak uzun siireli olarak takip ettkleri 87 olguda, toplam 305 skleroterapi seansi
(olgu basma diisen ortalama seans sayisi:3.5, sean  sayist  arali@i:1-21)
uygulamiglardir.Olgularin takip siireleri 10 giin ile 120 ay arasinda (ortalama:35 ay)
degisirken skleroterapinin etkinligi, takip siirecindeki klinik ve radyolojik bulgular {izerinden
degerlendirmislerdir. 87 olgunun tamami klinik bulgular tizerinden degerlendirirken 16
olgunun takip goriintiilemesi olmadigindan (MRG yada tiim vucutkan havuzu sintigrafisi)
geriye kalana 71 olguda radyolojik degerlendirme yapabilmislerdir. Olgularilarin tedavi
yanitlar1t miitkemmel, iyi ve kotii olarak siiflandirmislardir. Miikkemmel tedavi yanit1 klnik
semptom ve bulgularin tamamnen ortadan kalkmasi ile birlikte sintigrafik incelemede
lezyondaki radyoizotop tutulumunun % 75'ten fazla azalmasi yada MRG incelemede
lezyonun tamama yakin boyutsal regresyon gostermesi; iyi tedavi yaniti klnik semptom ve
bulgularin kismi/ tam gerilemesi ile birlikte sintigrafik incelemede lezyondaki radyoizotop
tutulumunun % 25-75 oraninda yada MRG incelemede lezyonun %25-75 oraninda boyutsal
regresyon gostermesi; kotii tedavi yaniti ise klnik semptom ve bulgularin kismi gerilemesi
yada hi¢ gerilememesi ile birlikte sintigrafik incelemede lezyondaki radyoizotop tutulumunun
% 25 oranindan az olmas1 yada MRG incelemede lezyonun %25 oranindan daha az boyutsal

regresyon gostermesi olarak tanimlamiglardir. Yetmigbir olgunun 23'inde (%32.4) miikkemmel
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tedavi yaniti, 37 (%52.1) olguda iyi tedavi yanit1 alinirken,11 (%15.5) olguda koétii tedavi
yanitt alinmis. 87 olgunun 2'sinde etanol enjeksiyonunu hemen ardindan, muhtemelen
pulmoner hipertansiyona bagli gelisen gecici oksijen desaturasyonu hizlica diizeltilmis
(toplamda olgularin komplikasyon orani:%4.6). Lezyonu dil yerlesimli olan bir olguda duyu
yetisinde azalma, ¢ene yeresimli olan baska bir olguda geg¢ici fasial paraliz gelismis. Bununla
birlikte etanol skleroterapi islemlerine bagli deri nekrozu, pulmoner embolizm yada sistemik
sinir hasari, bobrek yada karaciger hasari bildirmemislerdir. Bizim 25 olguluk ¢alismamizda
da sistemik, hayat1 tehdit edici komplikasyon gelismemisti. Ancak 3 olgudaderi nekrozu ve
yara, 2 olguda da fasial bolgede lokal motor yada duyusal yakimalar gelismis idi. Bu lokal
komplikasyonlar, olgularin birinde cerrahi debridman ile digerlerinde ise konservatif

tedavilerle giderilmisti.

Litaratiirde de etanol skleroterapi islemine bagli gelisen kompliasyonlar %7.5-26.7
araliginda degismektedir. Sonug olarak Lee ve arkadaslar1 etanol skleroterapinin, bas-boyun
yerlesimli VM'larda etkin bir tedavi oldugunu, tani1 konulur konulmaz, miimkiin olan en kisa
siirede tedaviye baslamanin akillica olacagin1 ve dikkatli planlama yapilmasinin prosediiriin

potansiyel risklerini azaltmak i¢in gerekli oldugunu belirtmislerdir.

Lixin ve arkadaslarinin (124), Agustos 2007 ve Eyliil 2008 tarihleri arasinda, ¢oguna
genel anestezi altinda, etanol ile skleroterapi uyguladiklari, yiiz ve boyun yeresimli, VM
lezyonu bulunan 60 olgunun 48'ine sadece etanol ile skleroterapi uygulanmisiken, 12 olguda
ise skleroterapi yapilmadan dnce cerrahi islem (bazilarina birden fazla) yada lazer tedavisi
uygulanmis. Calismada olgularin en sik hekime bagvuru sikayetinin kozmetik problemler
(%83.3), ikinci sirada ise agr1 ve kanama oldugunu ve olgularin 6'sinin dil, 8'inin yanak,
9'unun paratis, 12'sinin dudak ve S'ininde diger bolgelerde yerlesim gosterdiginin
belirtmislerdir. Olgularin 22'sinde (%36.7) sadece bir seans uygulanmisken, olugularin
38'inde (%63.3) 2-18 araliginda (ortalama 2.6 seans) degisen sayida seans uygulanmis ve 60
olguda toplamda 156 etanol skleoterapi seansi yapilmis. Arastirmacilar, tek bir seansta
Iml/kg doz degerini agsmadan, 0.5-230 ml miktar araliginda (ortalama:11.2 ml) saf etanol
kullanmiglardir. Ortalama 8 ay takip edilen olgulardaki tedavi yanit degerlendirilmesi MR
goriintliileme {izerinden yapilmis; 41 (%68.33) olguda lezyonda tam rezolusyon, 15 (%25)
olguda lezyonda belirgin boyutsal regresyon,4 (%6.67) olguda lezyonda ilimli regresyon
saptanmis. Arastirmacilar ilimh tedavi yanit1 alinan 4 olgunun 2'sinin, agiz tabanini kaplayan

yaygin VM lezyonu olan ve tedavi dncesi trakeostomi yapilmasini red eden olgular oldugunu
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belirtmislerdir. Olgularin 4'tine skleroterapiden sonra kalan rezidii sekil bozuklugunu
diizeltmek i¢in cerrahi uygulanmis. Olgularin 4'{inde islemden sonra pansuman ve yara
bakimi ile iyilesen deri nekrozu, 2 olguda 1-3 ay araliginda uygulanan kortikosteroidlerle
iyilesen geg¢ici yiiz felci ve 5 olguda da (%8.33) gecici hemoglobunuri gelistigni, ancak
bobrek fonksiyon bozuklugunun meydana gelmedigini bidirmislerdir. Sonu¢ olarak
aragtirmacilar islemin siki kurallara bagl kalinmasi durumunda, etanol ile skleroterapinin
etkili ve giivenilir bir tedavi yontemi oldugunu ve boyun-yiiz VM'larinin tedavisinde birincil
yontem olarak kabul edilecegi potansiyeli tagidigini belirtmislerdir. Bizim ¢alismamizda da
olgularin biiylik kism1 dogumda ve geriye kalan digerleri de ¢ocukluk ve ergenlik déneminde
kozmetik problemler (sislik ve renk degisikligi) ile klinik vermislerdi. Arastirmacilarin
yaptig1 caligmanin aksine, bizim ¢alismamizda cok iyi derecede tedaviye yanit veren
olgularda bile, VM lezyonunuda tam rezolusyon saptanmadi. Bu olgularda ¢ok kiigiik
boyutlrada olsa rezidii lezyon mevcuttu. Ayrica bu calismanin aksine bizim c¢aligmamizda

tedaviye ¢ok az derecede yanit veren yada hi¢ yanit veremiyen iki olgumuz vardi.

Semptomatik VM'larin tedavisi zorluklar tasir. Perkiitan skleroterapi, cerrahi ile
birlikte yada cerrahi olmadan VM'larda birincil tedavi yontemi olarak benimsenmistir. Tedavi
stratejileri arasindaki temel farklilik kullanilan sklerozan ajanin tipi ile ilgilidir. Sklerozan
ajan olarak adlandirilan sivi ajanlar tedavi agisindan en uygun ajanlardir. Bu ajanlar, damar
duvarn ile direk temas ederek, endotel hasari, inflamasyon, tromboz ve fibrozise neden olarak
en sonunda vaskiiler kanallar1 oblitere ederler. VM'larin tedavisinde kullanilan ¢ok sayida
farkli sklerozan ajan vardir. En sik kullanilan sklerozan ajanlar etanol ve sodyum tetradisil
stilfattir (125). Skleroz siireci sklerozan ajanini giliciine ve zamana bagimlidir. Bu yiizden
giiclii sklerozan ajanlar daha kisa siierede etkilerini gosteririler. Etanol tedavisi, endovaskiiler
tedavi agisindan riskli bir embolizan madde olarak degerlendirilirdi. Birka¢ caligmada
VM'lerin etanol ile skleroterapinin etkin oldugu ve tiim ajanlar arasinda en diisiik VM
rekiirrens oranlarina sahip oldugu bildirilmistir (126). Etanol skleroterapinin, damar
liimeninin tamamen obliterasyonu ile sonug¢lanan, damar duvari iizerinde direk toksik etkisi ve
hasarlanmig eritrositlerin ve denature proteinlerin kiimelenmesi mekanizmasiyla VM'lerin
tedavisinde kiiratif oldugu kanitlanmistir (127). Damara etonol ejeksiyonu ile kan proteinleri
denature olur, damar duvarindan endotel hiicreleri tamamen aginir ve damarin internal elastik
memraninda segmenter kirilmalar olusur (128). Akut trombiis olusumu damar spazmi ve
damar ¢evresinde dokulardaki nekroz ile artar (129). Diger sklerozan ajanlarla

karsilastirildiginda etanol, VM'lerin tedavisinde bir¢cok Onemli 6zellige sahiptir. Birincisi
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likuid, uzun etkili bir emboik materyal olan etanol, dilate vendz sisitemin her yerine rahatlikla
nufuz edebilir. Ikincisi, ucuz olup uygulanmasi kolaydir (130). Dahasi etanol, insandaki
metabolizmasi ve vucuttan atilimi ¢ok iyi bilinen bir ajandir (131). Etanol damar endotel
tabakasini tamamen yiktgindan rekanalizasyon yada neovaskiilarizasyon olasiligi cok
diistiktiir.

Chen ve arkadaslari, daha once dis merkezlerde tedavi uygulanip sikayetleri devam
eden 5 olgunun, 1998 ve 2003 yillar1 arasinda genel anestesi altinda uyguladiklar1 etanol
skleroterapi tedavi sonug¢larin1 yayilamislardir. Calismada, 4 olguda biiyiik VM lezyonun, (3
cm'den biiyiik, bir olguda iki lezyon vardi) bir olguda da orta boyutlu lezyonun (1.5-3 cm)
oldugunu ve 4 olgunun iki seans gerektirdigini belirtmislerdir. Takip siiresi 9-62 ay
(ortalama:43.6 ay) arasinda degisen olgularin 3'i daha 6nce cerrahi ge¢irmis. Cerrahi gegiren
olgulardan birinde de duyma problemi gelismis. Arastirmacilar 5 olgunun 2'sinde etanol
skleroterapi islemine bagli, 3-5 giin igerinde kendiliginden iyilesen gegici yiiz felcinin ortaya
ciktigini bildirmislerdir. Daha 6nce dis merkezlerde yapilan tedavilere ragmen sikayetleri
devam eden olgularin tamaminda semptomlarda remisyon yada belirgin derecede diizelme
saglandigini belirtmislerdir. Calismada, perkutan etanol skleroterapi kullanirlak yapilan kalici
damar obliterasyonunun, kiigiik capli vaskiiler kanallar1 olan olgularda basariya ulasmanin
daha kolay ve etanol skleroterapinin bas-boyun yerlesimli VM'larda etkin bir alternatif tedavi

yontemi oldugunu rapor etmislerdir (132).

Sophie ve arakadaglar1 (133) sistemik bir bakisla, litaretlirde genis bir tarama yaparak,
1995'ten 2016 yilina kadar bas boyun yerlesimli, VM ve LM'nu bulunan olgulardakullanilan,
en yaygin sklerozan ajanlarin etkinliklerinini ve komplikasyon oranlarini karsilastiran
sistematik bir tarama caligmasi yaymlamiglardir. Litaratiirde taranan 1155 makaleden dahil
edilme krtiterlerini karsilayan 36 makaleyi (1552 olgu) calismaya dahil etmislerdir. Ancak
caligma verillerinin kalitesinin diisiik oldugunuda belirterek, sirasiyla en ¢ok kullanilan
ajanlar olan pinyangmisin (PYM), saf etanol, OK-432 (picibanil) ,ethonolamin oleat,
bleomisin, polidakonol, doksisklin ve STS etkinlik ve komplikasyon oranlar1 belirlemeye
caligmigladir. Tiim sklerozan ajanlarin etkili goriindiigiinii, tiim ajanlar i¢in kismi yada tam
tedavi yanitnin tim olgularin %71-%100'inde  go6zlendigini, ancak etanol ile yapilan
skleroterapi ardindan daha sik komplikasyon olustugunu bildirmislerdir (%18). Diger
ajanlarda ise komplikasyon oranint (%0-6) araliinda degistigini belirtmislerdir.
Aragtirmacilar, seliilit ve iilserasyonun ¢ogu skleozan ajanla olustugunu ancak cilt

nekrozunun 6zellile etanol ile yapilan skleroterapi ardindan, yiiz felcininde de sadece OK-432
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(%0.05) ve etanol ile yapilan skleroterapi (% 6) ardindan gelistigini belirtmislerdir. Boylelikle
calisma kapsaminda,ulasilan verilerin kalitesinin diisiik olmast nedeniyle etkinlik acisindan
belirgin derecede {istiin olan sklerozan ajan belirlenememis ancak etanol ile yapilan
skleroterapi ardindan lokal komlikasyon oraninin daha yiiksek oldugu sonucuna varmiglardir.
Calismamiza dahil ettigimiz olgularin birinde, yapilan skleroterapi girisimine bagli, islemden
sonraki birkag saat icinde durdurulabilen sizma seklinde kanama gelismis idi. Olgularin 3iinde
deri nekrozu ve ilser, ayrica 1 olguda fasiyal parezi, 1 olguda da parestezi
gelismisti. Tanimlanan bu lokal komplikasyonlar konservatif tedavilerle

giderilmisti.(Toplamdaki lokal komplikasyon orani:%20)

CALISMANIN SINIRLILIKLARI

Calismamizda lezyon goriiniimleri resimler tizerinden gorsel olarak yapilmistir. Retrospektif
olarak yaplan bu degerlendirmede kullanilan resimler farkli kalitelerde, farkli biliyiitme ve
farkli agilarda elde edilmis olup karsilastirmayr giiglestirmistir. Ayrica resimler {izerinde
Olcme referansi olmadigi i¢in degerlendirmede objektiviteden uzaklasilmaktadir.

Yine calismamamizda olgularin tedavi siirecinden onceki ve tedavi seanslarindan sonraki
lezyon fotograflari, lezyonda boyutsal regresyon olup olmadigi konusunda 6nemli derecede
fikir versede, sonu¢ olarak lezyon regresyonu konusundaki degerlendirmemiz,gérsel ve
subjektif degerlendirmeydi.

Ayrica tedavi sonuglari, gorsel degerlendirmenini yanisira, tedaviden once ve tedavi
seanslarindan bellli bir siire sonra g¢ekilen goriintiileme yontemleri ile lezyonlarin
devaskiilarizyon ve boyutsal regresyon oranlarinin saptandigi radyolojik degerlendirme ile
birlikte ortaya konabilirdi. Ancak ¢alismaya dahil ettigimiz 25 olgunun sadece 14'liniin BT
yada MR goriintiilemesi vardi. Bu 14 olgunun ¢ogunda tek bir goriintiileme yapilmist yada
goriintilleme tedaviden sonra yapilmisti.Buda VM lezyonlarmmin karsilagtirmali boyutsal
degerlendirmesine biiyilkk Ol¢lide imkan vermedi. Bu yiizden c¢alismada radyolojik

degerlendirme yapilip gorsel degerlendirme sonuglariyla karsilastirilamadi.
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6. SONUC

Biri lenfatik malformasyon lezyonun, 24'i de Vendz Malformasyon lezyonu bulunanan
toplamda 25 olgununun, skleroterapiden 6nce ve skleroterapi seanslarindan sonra c¢ekilen
lezyon fotograflarinin gorsel degerlendirilmesi sonucunda, 14 (%56) olguda lezyonda ¢ok iyi
derecede regresyon, 9 (%36) olguda orta dercede regresyon oldugu, 2 (%8) olguda ¢ok az
derecede yada hi¢ regresyon olmadig: belirlendi. Olgularin 1'inde (%4) cerrahi debridman ve
4'inde de (%16) konservatif yaklasimla tedavi edilip giderilen lokal komplikasyonlar
gelistigi ancak; olgularin hicbirinde hayati tehdit edici,pulmoner emboli, pulmoner
hipertansiyon, santral sinir sistemi hasari, kardiyopulmoner kollaps gibi major

komplikasyonlarin gelismedigi saptandi.

Bu calismada, vendz malformasyonlarin tedavisinde, peruktan etanol skleroterapi yontemi ile
elde edilen tedavi yanitt ve komplikasyonlar ile ilgili sonuglar, literatiirdeki basar1 ve
komplikasyon oranlariyla paralellik gostermektedir. Sonu¢ olarak, perkiitan etanol
skleroterapi, vendz malformasyonlezyonlarinin tedavisinde, kurallara uygun bir sekilde

yapildiginda, giivenilir ve etkin bir yontemdir.
Vaskiiler malformasyonlarin tan1 ve tedavisinin planlanmasinda, multidisipliner yaklasimin

saglanmasina Ozen gosterilmesi ve disiplinler arasinda ortak bir terminoloji ve

siiflandirmanin kullanilmasi dnemlidir.
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