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115 BAŞ VE BOYUN VASKÜLER 
ANOMALİLERİ

GIRIŞ
Vasküler anomaliler (VA) kan ve lenf taşıyan da-
marların anormal yapısal gelişimi ile karakterize 
hastalıklardır. Vasküler endotel ve bu endoteli 
çevreleyen destek hücrelerin anormal yapısı ve 
fonksiyon bozuklukları ile meydana gelirler. Bu 
lezyonlar vücudun herhangi bir kısmında görüle-
bilmelerine rağmen en sık baş boyun bölgesinde 
yerleşirler (1).

Vasküler anomali terminolojisi vasküler yapı 
bozukluğu içeren bir çok alt tip patolojiyi temsil 
eder. Vasküler anomalilerin doğru tedavisi doğru 
alt tip tayinini gerektirir. Terminoloji karmaşasın-
dan kaynaklanan ve klinisyenleri zora sokan bu 
durum ilk defa 1982’de Mulliken ve Glowacki’ nin 
vasküler anomalileri histopatolojik, klinik ve rad-
yolojik özelliklerine göre sınıflamasıyla daha anla-
şılır hale gelmiştir (2). Sonrasında da yanlış adlan-
dırmaların neden olduğu karmaşık tanı, tedavi ve 
araştırmalar ISSVA (International Society for The 
Study of Vascular Anomalies)’nın mevcut sınıfla-
mayı geliştirmesi ile büyük oranda çözülmüştür. 
(bkz. Tablo 1)

Başlarda endotelyal mitotik aktivitenin varlığı-
na göre vasküler tümörler (VT), vasküler malfor-
masyonlar (VM)’dan ayrılmıştır. Ancak zamanla 
bu mitotik aktivitenin travma ya da türbülan akım 
ile de stimüle olabileceği gösterilmiştir.

Vasküler tümör ve vasküler malformasyon ay-
rımında ilk göz önünde bulundurulacak patoloji 

görülme sıklığının fazla olması ve patognomo-
nik klinik davranışı ile İnfantil Hemanjiyomlar 
(İH)’lardır. Doğumda bulunmaması, infantil dö-
nemde ortaya çıkması, yaşamın ilk yılında hızla 
proliferasyon göstermesi ve sonrasında genellikle 
spontan involüsyona uğramasıyla İH’lar kendine 
has tanı koydurucu klinik özellikler gösterir.

Vasküler tümörler anormal vasküler gelişim 
sonucunda belirli neoplastik özellik gösteren lez-
yonlardır (3-5). Çoğu vasküler tümör benign olsa 
da nadiren malign karakterli olanlara da rastla-
nabilir. Derin trombositopeni (Kasabach-Merritt 
fenomeni) gibi bazı durumlar VT’lere eşlik ede-
bilir ve bu lezyonların VM’lardan ayrımında yol 
gösterici olabilir. Benzer şekilde VT’ler PHACES 
(Posterior fossa intrakranial anomalileri, Hemanji-
yomlar, Arteriyal anomaliler, Kardiyak defektler ve 
aort koarktasyonu, Göz anomalileri, Sternal kleft) 
gibi bazı sendromlara eşlik edebilir (6).

Vasküler malformasyonların embriyolojik ya-
şamda vaskülogenezde meydana gelen bozukluk-
lar sonucu ortaya çıktığı düşünülmektedir (3,4,7). 
VM’lar İH’ların aksine doğumda vardır ve kişinin 
gelişimine paralel şekilde büyüme gösterirler. Bu 
lezyonlar yerleşim yerlerine, intralezyonel kan akı-
mına ve boyutlarına göre belirli radyolojik özellik-
ler gösterir. Özellikle lenfatik malformasyonlarda 
bu patognomonik özellikler tanıda yardımcı olur. 
Lenfatik malformasyonlar lokal doku ve kemik 
büyümesi yapabilir ve bu özellik de ayırıcı tanıda 
klinisyene yardım eder (8).
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Arteriovenöz Malformasyonlar
Arteriyovenöz malformasyonlar (AVM) yük-

sek kan akımlı malformasyonlar olup ekstrak-
raniyal olanlarının çoğu baş boyun bölgesinde 
yerleşir. Konjenital olanları hatalı vaskülogenezis 
sonrası arter ve venlerin nidus olarak adlandırılan 
anormal prekapiller ağ oluşturmasıyla meydana 
gelir. Arteriovenöz fistüller ise genellikle travmaya 
sekonder olarak gelişen kapiller ağdan yoksun ar-
ter-ven bağlantılarıdır.

AVM’ler doğumdan itibaren bulunur ancak 
semptomatik hale gelene kadar fark edilmeyebilir. 
Ciltte pembe-kırmızı bir lezyon oluştururlar ve 
palpasyonla bu lezyondan thrill tespit edilir. Thrill 
tespit edilmesi bu lezyonların kapiller malformas-
yonlardan ve hemanjiyomalardan ayırt edilme-
sinde önemlidir. Genetik anomaliler bazı familial 
AVM’lere sebep olabilir. Kapiller malformasyon- 
AVM RASA1 gen mutasyonu sonucunda oluştuğu 
saptanmıştır (13).

Arteriovenöz şantlarda kapiller ağ olmadığı 
için ortamda iskemi oluşur ve bu iskemi ağrı ve 
ülserasyonlara neden olabilir. Görülebilen diğer 
komplikasyonlar kanama ve kalp yetmezliğidir. 
AVM’ler genellikle 4 aşamalı bir klinik seyir izler. 
Bunlar uyku fazı, büyüme fazı, destrüksiyon fazı 
ve kalp yetmezliği evreleridir. Bu evreler aynı za-
manda lezyonun tedaviye yanıtı ile de koreledir 
(52).

AVM tanısında MR ve BT’den yararlanılır (53). 
Bazen anjiografi de gerekli olsa da bu işlem genel-
likle cerrahi eksizyonun hemen öncesinde em-
bolizasyon yapmak için kullanılır. Komplikasyon 
oluşturmayan AVM’ler takip edilebilirler. Ancak 
komplikasyon oluşturmaya başlayan lezyonlar-
da genellikle embolizasyon ve hemen sonrasında 
nidusun cerrahi eksizyonu önerilir. Preoperatif 
embolizasyonun hem lezyonun boyutunu küçült-
mek hem de intraoperatif kanamayı azaltmak için 
yapılması önerilir. Sadece kemik yerleşimli AVM 
mevcutsa tedavide sadece embolizasyon yeterli 
olabilir. AVM’ların sık rekürrens gösterdiği akılda 
tutularak bu lezyonlarda tedavi kararı dikkatli ve-
rilmelidir (52).

Kapiller Malformasyonlar
Bu lezyonlar dilate cilt kapillerleri ile karakte-

rize malformasyonlar olup genellikle “porto şara-

bı lekesi” olarak adlandırılırlar (54). Sıklıkla orta 
ve üst yüz bölümünde yerleşirler. Üst yüz ve göz 
kapaklarında yerleşenler Sturge-Weber sendromu 
ile ilişkili olabilir. Bu sendromda cilt, göz ve lep-
tomeninkslerde kapiller malformasyonlar görülür. 
Bu nedenle üst yüz bölümünde kapiller malfor-
masyon izlenen çocuklarda beyin MR ve oftalmo-
lojik muayene yapılmalıdır.

Kapiller malformasyonlar doğumdan itibaren 
vardır ve başta kırmızı cilt lezyonu olarak izlenen 
bu malformasyonların rengi yaş ilerledikçe koyu-
laşır ve lezyon kalınlığı artar. Lokal doku hipert-
rofisi ve hamartomatöz nodüllere neden olabilir.

Bu lezyonların yüzeyel komponentleri pul-
ced-dye lazer tedavisine cevap verebilir (55). Bu 
tedaviye cevap vermeyenlerde diğer lazer çeşitleri 
denenebilir. Küratif bir tedavisi ise yoktur.H

SONUÇ
Vasküler anomaliler özellikle çocukluk çağının 
çoğunlukla benign olan ancak komplikasyonlar-
la seyredebilen ve bazen nadiren de olsa ölümcül 
seyredebilen damarsal tümörleri ve malformas-
yonlarıdır. Yıllar içinde bu lezyonların tanı ve 
tedavisinde önemli değişiklikler olmuştur. Günü-
müzde birçok lezyonun tanısını koymak ve etkili 
tedavisini uygulamak multidisipliner yaklaşım-
larla mümkün olmaktadır. Bu anomalilerin kli-
nik semptomları, moleküler özellikleri, patolojik 
özellikleri ve genetik temelleri hakkındaki araştır-
malar hızla devam etmektedir. Bu araştırmalar ve 
gelişen multidisipliner yaklaşımlar vasküler ano-
malilerin tedavi sonuçlarının yakın gelecekte daha 
tatmin edici olacağını düşündürmektedir.

Anahtar Kelimeler: vasküler anomali, heman-
jiyoma, lenfanjiyoma
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