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Vaskiiler anomaliler (VA) kan ve lenf tasiyan da-
marlarin anormal yapisal gelisimi ile karakterize
hastaliklardir. Vaskiiler endotel ve bu endoteli
cevreleyen destek hiicrelerin anormal yapisi ve
fonksiyon bozukluklar: ile meydana gelirler. Bu
lezyonlar viicudun herhangi bir kisminda goriile-
bilmelerine ragmen en sik bas boyun bolgesinde
yerlesirler (1).

Vaskiiler anomali terminolojisi vaskiiler yap1
bozuklugu iceren bir ¢ok alt tip patolojiyi temsil
eder. Vaskiiler anomalilerin dogru tedavisi dogru
alt tip tayinini gerektirir. Terminoloji karmasasin-
dan kaynaklanan ve klinisyenleri zora sokan bu
durum ilk defa 1982'de Mulliken ve Glowacki’ nin
vaskiiler anomalileri histopatolojik, klinik ve rad-
yolojik 6zelliklerine gore siniflamasiyla daha anla-
silir hale gelmistir (2). Sonrasinda da yanlis adlan-
dirmalarin neden oldugu karmagik tani, tedavi ve
aragtirmalar ISSVA (International Society for The
Study of Vascular Anomalies)’nin mevcut sinifla-
may1 gelistirmesi ile biiylik oranda ¢oziillmistiir.
(bkz. Tablo 1)

Baglarda endotelyal mitotik aktivitenin varligi-
na gore vaskiiler tiimorler (VT), vaskiiler malfor-
masyonlar (VM)dan ayrilmistir. Ancak zamanla
bu mitotik aktivitenin travma ya da tiirbiilan akim
ile de stimiile olabilecegi gosterilmistir.

Vaskiiler tiimor ve vaskiiler malformasyon ay-
riminda ilk géz oniinde bulundurulacak patoloji
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gortilme sikliginin fazla olmasi ve patognomo-
nik klinik davranigi ile Infantil Hemanjiyomlar
(IH)’lardir. Dogumda bulunmamasi, infantil dé-
nemde ortaya ¢ikmasi, yasamin ilk yilinda hizla
proliferasyon gostermesi ve sonrasinda genellikle
spontan involiisyona ugramasiyla [H’lar kendine
has tan1 koydurucu klinik 6zellikler gosterir.

Vaskiiler tiimorler anormal vaskiiler gelisim
sonucunda belirli neoplastik 6zellik gosteren lez-
yonlardir (3-5). Cogu vaskiiler timdr benign olsa
da nadiren malign karakterli olanlara da rastla-
nabilir. Derin trombositopeni (Kasabach-Merritt
fenomeni) gibi bazi durumlar VTlere eslik ede-
bilir ve bu lezyonlarin VM’lardan ayriminda yol
gosterici olabilir. Benzer sekilde VT’ler PHACES
(Posterior fossa intrakranial anomalileri, Hemanji-
yomlar, Arteriyal anomaliler, Kardiyak defektler ve
aort koarktasyonu, Goz anomalileri, Sternal kleft)
gibi bazi sendromlara eslik edebilir (6).

Vaskiiler malformasyonlarin embriyolojik ya-
samda vaskiilogenezde meydana gelen bozukluk-
lar sonucu ortaya ¢iktig1 diistiniilmektedir (3,4,7).
VM’lar IH’larin aksine dogumda vardir ve kisinin
gelisimine paralel sekilde biiytime gosterirler. Bu
lezyonlar yerlesim yerlerine, intralezyonel kan aki-
mina ve boyutlarina gére belirli radyolojik 6zellik-
ler gosterir. Ozellikle lenfatik malformasyonlarda
bu patognomonik ozellikler tanida yardimei olur.
Lenfatik malformasyonlar lokal doku ve kemik
biiylimesi yapabilir ve bu 6zellik de ayiric1 tanida
klinisyene yardim eder (8).
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Arteriovenéz Malformasyonlar

Arteriyovenéz malformasyonlar (AVM) yiik-
sek kan akimli malformasyonlar olup ekstrak-
raniyal olanlarinin ¢ogu bas boyun bdlgesinde
yerlesir. Konjenital olanlar1 hatali vaskiilogenezis
sonrasi arter ve venlerin nidus olarak adlandirilan
anormal prekapiller ag olusturmasiyla meydana
gelir. Arteriovenoz fistiiller ise genellikle travmaya
sekonder olarak gelisen kapiller agdan yoksun ar-
ter-ven baglantilaridir.

AVM’ler dogumdan itibaren bulunur ancak
semptomatik hale gelene kadar fark edilmeyebilir.
Ciltte pembe-kirmiz1 bir lezyon olustururlar ve
palpasyonla bu lezyondan thrill tespit edilir. Thrill
tespit edilmesi bu lezyonlarin kapiller malformas-
yonlardan ve hemanjiyomalardan ayirt edilme-
sinde 6nemlidir. Genetik anomaliler bazi familial
AVM’lere sebep olabilir. Kapiller malformasyon-
AVM RASA1 gen mutasyonu sonucunda olustugu
saptanmigtir (13).

Arteriovenoz santlarda kapiller ag olmadig:
i¢cin ortamda iskemi olusur ve bu iskemi agr1 ve
tilserasyonlara neden olabilir. Goriilebilen diger
komplikasyonlar kanama ve kalp yetmezligidir.
AVMler genellikle 4 asamali bir klinik seyir izler.
Bunlar uyku fazi, biiylime fazi, destriiksiyon fazi
ve kalp yetmezligi evreleridir. Bu evreler ayni za-
manda lezyonun tedaviye yanit1 ile de koreledir
(52).

AVM tanisinda MR ve BT'den yararlanilir (53).
Bazen anjiografi de gerekli olsa da bu islem genel-
likle cerrahi eksizyonun hemen oncesinde em-
bolizasyon yapmak i¢in kullanilir. Komplikasyon
olusturmayan AVM’ler takip edilebilirler. Ancak
komplikasyon olusturmaya baglayan lezyonlar-
da genellikle embolizasyon ve hemen sonrasinda
nidusun cerrahi eksizyonu onerilir. Preoperatif
embolizasyonun hem lezyonun boyutunu kiigiilt-
mek hem de intraoperatif kanamay1 azaltmak i¢in
yapilmasi 6nerilir. Sadece kemik yerlesimli AVM
mevcutsa tedavide sadece embolizasyon yeterli
olabilir. AVM’larin sik rekiirrens gosterdigi akilda
tutularak bu lezyonlarda tedavi karar1 dikkatli ve-
rilmelidir (52).

Kapiller Malformasyonlar

Bu lezyonlar dilate cilt kapillerleri ile karakte-
rize malformasyonlar olup genellikle “porto sara-

b1 lekesi” olarak adlandirilirlar (54). Siklikla orta
ve list yiiz boliimiinde yerlesirler. Ust yiiz ve goz
kapaklarinda yerlesenler Sturge-Weber sendromu
ile iliskili olabilir. Bu sendromda cilt, goz ve lep-
tomeninkslerde kapiller malformasyonlar goriilir.
Bu nedenle iist yiiz bélimiinde kapiller malfor-
masyon izlenen ¢ocuklarda beyin MR ve oftalmo-
lojik muayene yapilmalidir.

Kapiller malformasyonlar dogumdan itibaren
vardir ve basta kirmizi cilt lezyonu olarak izlenen
bu malformasyonlarin rengi yas ilerledik¢e koyu-
lagir ve lezyon kalinlig: artar. Lokal doku hipert-
rofisi ve hamartomat6z nodiillere neden olabilir.

Bu lezyonlarin yiizeyel komponentleri pul-
ced-dye lazer tedavisine cevap verebilir (55). Bu
tedaviye cevap vermeyenlerde diger lazer cesitleri
denenebilir. Kiiratif bir tedavisi ise yoktur.H

SONUC

Vaskiiler anomaliler ozellikle ¢ocukluk ¢aginin
cogunlukla benign olan ancak komplikasyonlar-
la seyredebilen ve bazen nadiren de olsa 6liimciil
seyredebilen damarsal tiimoérleri ve malformas-
yonlaridir. Yillar i¢inde bu lezyonlarin tani ve
tedavisinde 6nemli degisiklikler olmustur. Giinii-
miizde birgok lezyonun tanisini koymak ve etkili
tedavisini uygulamak multidisipliner yaklasim-
larla miimkiin olmaktadir. Bu anomalilerin kli-
nik semptomlari, molekiiler 6zellikleri, patolojik
ozellikleri ve genetik temelleri hakkindaki aragtir-
malar hizla devam etmektedir. Bu arastirmalar ve
gelisen multidisipliner yaklagimlar vaskiiler ano-
malilerin tedavi sonuglarinin yakin gelecekte daha
tatmin edici olacagini diistindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: vaskiiler anomali, heman-
jiyoma, lenfanjiyoma
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