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Lenfanjiyoma Sirkumskriptum:

Uc Cocuk Olgu

Lymphangioma Circumscriptum:
Three Case Report

OZET Lenfanjiyoma sirkumskriptum dogumda mevcut olabilen veya dogumdan hemen sonra or-
taya cikabilen, deride lokalize alanlarda berrak vezikiiller ile karakterize, nadir goriilen vaskiiler ha-
martomatdz bir durumdur. Lezyonlar ¢ogunlukla kurbaga yumurtasini andirir sekilde kiime
olusturmus ve herpetiform yapidadir. 3-4 mm ¢aph vezikiil kiimecikleri berrak olabildigi gibi,
pembe, kirmiz1 veya siyah renkte kanama igerebilmektedir. Genellikle alt ekstremitenin proksimal
kisimlari, kalga, kasik, aksiller kivrim, boyun ve 6zellikle dilde lezyonlar goriilebilmektedir. Do-
gumsal lezyonlarin yaninda edinsel olarak da ortaya ¢ikabilmektedir. Bu sekilde bildirilmis vaka-
larin lokalizasyonu genellikle vulvar ve perianal yerlesimlidir ve cerrahi girisimler, radyoterapi ve
enfeksiyonlar sonras: gelisebilmektedir. Bu ¢aluismada, farkli lokalizasyonda, farkl klinik prog-
resyonlar gosteren ti¢ dogumsal Lenfanjiyoma sirkumskriptum olgusu bildirilmisdir.

Anahtar Kelimeler: Lenfanjiyoma; lenfanjiyom,kistik

ABSTRACT Lymphangioma circumscriptum is a rare hamartomatous condition characterized by
clear vesicles which can be present at birth or soon after in localized areas of the skin. Lesions are
often reminiscent of the frog spawn, grouped and in a herpetiform pattern. As vesicles of 3-4 mm
in diameter may be clear, they consist of pink, red, black haemorrhage. The most common locations
are proximal aspect of the limbs, buttock, groin, axillary folds,neck and oral mucosa especially the
tongue. In addition to congenital lesions, acquired lesions may also occur. Such lesions are usually
located vulvar and perianal area and can be seen after surgical procedures, radiation therapy and in-
fection. In this article, three cases of congenital Lymphangioma circumscriptum which are in dif-
ferent locations and which shows different clinical progression are reported.

Key Words: Lymphangioma; lymphangioma, cystic
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enfanjiyoma sirkumskriptum (LS) veya mikrokistik lenfatik malfor-

masyon, genellikle dogumda mevcut olan veya dogumdan sonraki

birkag yil icinde ortaya ¢ikan deri ve subkutanéz dokular etkileyen
hamartomat6z lenfatik bir malformasyondur.!!! Cogunlukla dogumsal ol-
makla birlikte cerrahi islemler, travma, radyoterapi, enfeksiyonlar sonucu
edinsel lenfanjiyoma olgular: da bildirilmistir. Dogumsal LS etiyolojisi tam
bilinmemekle birlikte, embriyolojik donemde lenfatik kanallardaki geli-
simsel bir anomali sonucu olustugu disiintilmektedir. Klinik olarak 3-4 mm
capinda ¢ogunlukla seffaf, zaman zaman vezikiil icindeki kanamaya bagh
olarak kirmizi-siyah renk degisikligi izlenebilen, herpetiform veya grup
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olusturmus yapida gézlenmektedir. Bununla bir-
likte, nadiren siddetli yayilim gosterebildigi de iz-

lenebilmektedir.! '

Ug cocuk olguda farkli klinik gériiniim ve
farkl klinik yayilim gdsteren dogumsal LS bildiril-
mistir.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

On dort yasinda ki kiz olgu, sag kasik bolgesindeki
kabarikliklar sikayeti ile bagvurdu. Oykiisiinden,
lezyonlarin tig, dort yaslarinda sag kasik bolgesinde
yaklasik 1,5 cm’lik bir alanda i¢i berrak goériiniimde
vezikiiller seklinde basladig1 ve giderek yayildigs,
zamanla i¢lerinde kirmizi, pembe, siyah renk degi-
sikligi olustugu ve lezyonlarin yine hastanemizde
cerrahi eksizyon ile alindig1 6grenildi. Cerrahi ek-
sizyondan yaklagik dort yil sonra skatris kenarin-
dan tekrar bagladig1 ve giderek arttig1 6grenildi.
Yakinmalarina herhangi bir semptomun eslik et-
sistem sorgulamasinda O6zellik belirlenmemisdi.
Dermatolojik muayenesinde sag kasik bolgesinde
herpetiform yapida ¢ogunlukla grup olusturmus,
yer yer izole, berrak, siyah, kirmizi renkli 2-3
mm’lik vezikiiller gézlendi. Lezyonlarin hemen al-
tinda eski eksizyon yerinde 2 cm’lik skatris dokusu
izlendi (Resim 1a). Kasik bolgesinde bilateral 6dem
ve lenfadenopatiye rastlanmad.

Lezyonun histopatolojik incelemesinde; hi-
perkeratoz, papillomatoz, retelerde belirgin uzama
ile birlikte irregiiler akantoz goriildii. Papiller der-
miste yassi epitel ile doseli kaverndz vaskiiler
bosluklar izlendi. Immiinohistokimyasal incele-
mede, vaskiiler bosluklar1 doseyen tek kath yass1
epitel CD31 pozitif, CD34 negatif idi (Resim 1b).
Klinik, histopatolojik ve immiinohistokimyasal
bulgularin sonucunda LS tanis: konulan olguya te-
davi secenekleri ve niiksler konusunda bilgi verildi.
Komplikasyonu ve ek semptomu olmayan olgu te-
davisiz olarak takibe alind1.

OLGU 2

Alt1 yasinda ki erkek olgu, sol kalca ve bacak bol-
gesindeki kabarikliklar nedeni ile getirildi. Sika-
yetlerinin dogumdan bir, iki yil sonra sol kalga
bolgesinde baglayip, sol bacak arka ve i¢ kisma, bele
ve son zamanlarda da sirta yayildigi, tanimlani-
yordu bu yakinmalara herhangi bir semptomun
eslik edindigi 6grenildi. Olgunun 6z geg¢mis, soy-
gecmis ve sistem sorgulamasinda herhangi bir 6zel-
lik belirlenmedi. Dermatolojik muayenesinde, sol
gluteal bolgenin alt kismindan sol bacak i¢ kismina
dagilan, bel ve sirt bolgesine de yayilmis, cogun-
lugu grup olusturmus, bazilar1 izole, i¢leri berrak,
bazilar1 kanamali 2-3 mm ¢apl vezikiiller izlendi.
Sol bacak proksimal kismi sag bacak proksimal kis-
mina gore yaklagik 0,5 cm daha genis olarak 61-
clildii (Resim 2a, b). Her iki inguinal bolgede

RESIM 1: a) Olgu 1 klinik gériiniimi. Herpetiform, 6zellikte yayilim gosteren grup olusturmus kanamali ve berrak gériinimde 1-3 mm capli vezikiiller (Kurbaga
yumurtasi gériinim). b) Olgu 1 Histopatolojik gériinim. Stiperfisyel dermiste diizensiz ve genislemis lenf damarlari (HE, x100).

(Renkli hli igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)
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RESIM 2:a, b) Olgu 2 Klinik gériintimii. Herpetiform yapida uyluktan baslayip bel ve sirt bolgesine yayilim gdsteren, grup olusturmus kanamali ve berrak
gdriiniimde 1-3 mm capli vezikiiller. c) Hasta 2 histopatolojik gériinim. Stiperfisyel dermiste diizensiz ve genislemis lenf damarlari (HE, x100).

(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

lenfadenopatiye rastlanmadi. Olguya yapilan alt
ekstremite venoz doppler incelemesinde; sol taraf
ana ylizeyel ve derin femoral venler ile popliteal
ven ve krural ven dallar1 patent olarak izlendi. Lez-
yon diizeyinde safen ven ¢api artmis ve 4 mm ola-
rak Ol¢tilmigtiir.

Lezyonun histopatolojik incelemesinde; hi-
perkeratoz, papillomatoz, retelerde belirgin uzama
ile birlikte irregiiler akantoz goriildii. Papiller der-
miste yassi epitel ile doseli kavernoz vaskiiler
bosluklar izlendi. Immiinohistokimyasal incele-
mede vaskiiler bosluklar1 déseyen tek katli yass1
epitel CD31 pozitif, CD34 fokal zayif pozitif sap-
tandi (Resim 2b). Olguya klinik, histopatolojik ve
immiinohistokimyasal bulgularin sonucunda LS ta-
nis1 konuldu. Olgu daha ileri vaskiiler malformas-
yonlarla birliktelik agisindan kalpdamar cerrahisi
birimi ile birlikte takibe alinmistur.

OLGU 3

Dokuz yasinda kiz olgu, sag boyun yan kismindaki
kabarikliklar sikayeti ile getirildi. Sikayetlerinin
yaklasik bir yasinda iken ortaya ¢iktig1 6grenildi.
Bu sikayetlere ek baska bir semptomu olmayan
olgunun 6z gecmisi, soy gecmisi ve sistem
sorgulamas1 oOzellik tagimiyordu. Dermatolojik
muayenesinde, boynun sol yaninda 2 cm’lik bir
alanda herpetiform ve grup olusturmus yapida 4-5
mm’lik berrak goriiniimlii vezikiilii andiran lez-

yonlar izlendi (Resim 3a). Zaman zaman kesecikle-
rin i¢inde spontan ya da kasima sonrasi kirmizi,
bolgesine yapilan ultrasonografi ve venéz doppler
incelemesi normal olarak degerlendirildi.

Lezyonun histopatolojik incelemesinde hiper-
keratoz, papillomatoz, retelerde belirgin uzama ile
birlikte irregiiler akantoz goriildi. Papiller der-
miste yassi epitel ile déseli kavernoz vaskiiler bos-
luklar izlendi. Immiinohistokimyasal incelemede
vaskiiler bosluklar1 déseyen tek katli yass1 epitel
CD31 pozitif, CD34 fokal zayif pozitif saptandi
(Resim 3b). Olguya klinik, histopatolojik ve immu-
nohistokimyasal bulgularin sonucunda LS tanis:
konuldu. Cerrahi eksizyonu kabul etmeyen olgu
izlem altina alindi.

TARTISMA

LS veya mikrokistik lenfatik malformasyon, deri ve
subkutanoz dokular etkileyen, nadir goriilen ha-
martomatoz vaskiiler bir malformasyondur. Etiyo-
lojisi bilinmemektedir.! Lezyonlarin, dogumda
mevcut bulunmas: ya da ¢ok erken yaslarda goriil-
meye baglamasi nedeni ile embriyolojik gelisim sii-
recinde, lenfatik kanallara baglanmakta yetersizlik
gosteren lenfatik keselerin dilatasyonu sonucu
olustugu disintilmektedir.>* Ayrica Vaskiiler en-
dotelyal biytime faktori C (VEGF-C ve VEGF
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RESIM 3: a) Olgu 3'te Boynun sol yaninda 2 cm'lik bir alanda herpetiform yapida ve grup olusturmus 4-5 mm'lik berrak gériinimlu vezikiili andiran lezyonlar.

b) Papiller dermiste yassi epitel ile doseli kaverndz vaskiler bosluklar (HE, x200).

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

D)’nin lenfatik endotelyal hiicre reseptorleri tize-
rine etkisinin LS gelisiminde rol oynayabilecegi
iddia edilmektedir.* Bununla birlikte tekrarlayan
selliilit, Crohn hastaligi, radyoterapi, cerrahi giri-
simler sonrasi ve lenfédemi takiben tanimlanmaisg
edinsel LS hastalar1 da bildirilmigtir.>!? En sik lo-
kalizasyon dil, bacaklarin proksimal kisimlari,
kasik, aksilla, boyun ve govdedir."'** Literatiirde
edinsel LS hastalarinin ¢ogunlukla vulvar yerle-
simli oldugu goriilmektedir. Bununla birlikte do-
gumsal vulva ve skrotum yerlesimli LS hastalar: da
bildirilmistir.” Lezyonlar ¢cogunlukla kurbaga yu-
murtasini andiran ince duvarli, berrak gériintimli
vezikiil kiimeleri ile karakterizedir.!® Vezikiiller
grup olusturmaya egilimli ve ¢ogunlukla herpeti-
form yapidadir. Literatiirde dermatomal lokalizas-
yonda tutulum gosteren iki zosteriform LS hastasi
bildirilmigtir.!* Siklikla, vezikil i¢ginde pembe yada
koyu kirmizi renkte goriiniim olusturan kanama
goriilebilmektedir. Kendiliginden veya énemsiz bir
travma sonrasi olusan bu durum; hem kanamay1
hem de arteriyovenoz lezyonlarin {ist iiste bindi-
gini distindiirmektedir.Bu gibi lezyonlar “hema-
tolenfanjiyoma” olarak tanimlanmaktadir.? LS;
derinin tutulma derecesi 6n plana alinarak klasik
(1 cm?den daha fazla alan) ve lokalize (1 cm?den
daha az alan) olmak iizere iki gruba ayrilabilmek-
tedir. Bununla birlikte, her iki formun birlikte go-
riilebildigi hastalar da bildirilmigtir.?

Bizim ii¢ olgumuzda da dogumdan kisa bir
stire sonra lezyonlarin herpetiform bir yapida or-
taya ciktig1, grup olusturdugu, berrak ve/veya ka-
(Resim 2a) ise herpetiform yapida baslayan bu grup
olusturmus lezyonlarin sol bacak proksimal kisim
arkasindan baglayarak kalcaya ve sirta yayildig:
berrak ve kanamali vezikiillerin birlikte izlendigi
goriilmiistiir. Bu olgunun alt ekstremite Doppler
incelemesinde yiizeyel vendz yapilarda dilatasyon
gozlenmesi derin venoz ve lenfatik yapilarda daha
ileri drenaj bozuklugu olabilecegini diistindiirmiis
ve olgu kalp-damar cerrahisi birimince degerlen-
dirilerek uzun stireli izleme alinmis ve planlanan
“pulse dye lazer” tedavisinin ertelenmesi uygun go-
rilmigtiir. Kudur ve ark.nin ¢aligmasinda, uyluk ve
kalca yerlesimli invaziv dogumsal LS tanimlanmis-
tir. Lezyonlarin cerrahi eksizyondan bir yil sonra
sag uyluktan ve kalcadan tekrar baglayip bes yil
icinde derin fasiya, kas, abdomen hatta iliak ve fe-
moral gibi biiylik damarlara kadar yayilim goster-
digi bildirilmigtir."> Narang ve ark. da benzer
sekilde eksizyondan alt1 ay sonra aymi lokalizas-
yonlarda tekrar baglayan perianal, kalga ve sol
bacak proksimal yerlesimli dogumsal LS tanimla-
mislardir. Hasta manyetik rezonans goriintiilleme
yontemiyle degerlendirilmis ve lezyonlarin subkii-
tan doku, kas dokusu, sakral vertebra ve ¢evresin-
deki dokuya invazyon gosterdigi saptanmistir.'® Bu
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iki hastaya benzer sekilde, lezyonlarin alt ekstre-
mite yerlesimli oldugu olgumuzda lezyonlar ya-
yilma egiliminde idi ve her iki bacakta ¢ap fark:
bulunuyordu. Bu konuda otérler alt ekstremite lez-
yonlarinin genisleme egiliminde oldugunu ve diger
siddetli vaskiiler malformasyon bulgulari ile iligkili
olabilecegini ve boylesi hastalarin yakindan izlen-
mesi gerektigini 6nermektedir."® Diger iki lokalize
kalan olgularimizin lezyon bélgesine uygulanan
ultrasonografik ve Doppler incelemesi normal bu-
lunmustur.

LS’nin histopatolojisinde anahtar bulgu, bir-
kag eritrosit ve kalin proteinli materyal igeren
genis dilatasyon gosteren vaskiiler alanlarin var-
higidir. Endotelyal hiicreler, endotelyal belirtecler
ile degisken pozitif boyanma gostermektedir. Bu
ylizden bir lenfatigi dilate bir veniilden tamamen
ayirmak zordur.? Bizim olgularimiza uygulanan im-
munohistokimyasal incelemede; vaskiiler bosluk-
lar1 doseyen tek katl yassi epitelyum CD31 pozitif,
CD34 negatif veya fokal zayif pozitif boyanma
gostermistir. Lenfatik sistem aragtirmalarinin az-
higindan dolay1 kan ve lenfatik endotel arasinda
giivenilir bir belirteg eksikligi bulunmaktadir. En
iyi bilinen endoteliyal hiicre belirteci CD31
(PECAM-1: trombosit/endotelyal hiicre adezyon
molekiilii), hem kan damarlari1 hem de lenfatik da-
marlar tarafindan eksprese edilmektedir. Koti
bazal membran yapisi dolayisiyla lenfatik damar-
lar CD31 antijenine kars: gelistirilmis antikorlarla
cifte immiin-boyanma ile saptana bilmektedir.?
Tanida altin standart histopatolojik ve immiino-
histokimyasal inceleme olmakla birlikte, cesitli
calismalarsa dermoskopik tam kriterleri gelistiril-
meye c¢alisildig1 goriilmektedir.'”® Dermoskopik
bakida gozlenen lakiinlerin i¢inde kan hiicrecikle-
rinin olusturdugu kiimeciklerin alta ¢okmesi ve
serum kismin iistte kalmasi, koyudan a¢iga dogru
bir renk gecisi olusturmaktadir. Bu 6zellik gozde
goriilen hipopiyona benzetilmis ve “hipopiyon
benzeri goriiniim” olarak tanimlanmigtir.'”'® Massa
ve ark., 17 yasinda ki dogumsal LS’li bir erkek has-
tada bu 6zelligi tanimlamiglardir.'”” Gengoglan ve
ark. da dokuz LS hastasinin tamaminda bu 6zelligi
saptarken, 10 hemanjiyomlu hastanin hi¢birinde
bu 6zellige rastlamadiklarini bildirmiglerdir.'® Bu

6zelligin LS’nin hemanjiyomdan ayriminda kul-
lanilabilecek bir dermoskopik kriter olabilecegi
distintilmektedir.!”'® Bizim ti¢ olgumuz da der-
moskopik inceleme yapilmis, ancak kayit altina
alinmamigtir. Bu nedenle bu 6zellik inceleneme-
mistir. LS’nin histopatolojik ayiric1 tanisinda 6nce-
likle anjiyokeratomlar ve veriik6z hemanjiomlar
goz 6niine alinmalidir.!

Tedavide amag; kozmetik kaygilara ek olarak
agr1, 6dem ve enfeksiyonlara yonelik olmalidir. Bu
hastalikta kiir olmadig unutulmamalidir."? Asemp-
tomatik ise tedavi edilmemesini daha dogru bulan
otorler vardir.? Bununla birlikte, lenfanjiyomlarin
primer tedavisi i¢in ¢ogunlukla bagvurulan yontem
cerrahi eksizyondur. En diisitk nitks oraninin cer-
rahi eksizyon ile oldugu bildirilmekle birlikte
azimsanmayacak sayida niiks olabilmektedir. Orta-
lama cerrahi eksizyon ile kiir orani %75 olarak bil-
dirilmektedir.!” Bizim birinci olgumuzda cerrahi
sonrasi dérdiincii yilda niiks gézlenmistir. Ozellikle
derin subkutanoéz yerlesimli olma ihtimali yiiksek
alt ekstremite yerlesimli hastalarda derin doku ek-
sizyonu ve ardindan doku genigletme gibi diizeltici
tekniklerin birlikte uygulanmasinin niiks oranini
azalttig1 ve estetik acidan daha tatminkar sonuglar
sagladig: bildirilmektedir.'” Bununla birlikte, ¢cogu
otor cerrahi tedaviyi invaziv bulmakta, diger tedavi
seceneklerinin denenmesini ve hatta kombine te-
davilerin uygulanmasini 6nermektedir. Cerrahi ek-
sizyonun her hastaya uygulanamamas1 da diger
tedavi segeneklerini giindeme getirmektedir.?0>
Bunlar arasinda radyoterapi, kriyoterapi, koteri-
zasyon, skleroterapi, karbondioksit ve “pulse dye
lazer’sayilabilir. Lezyon i¢ine medikal tedaviler de
denenmistir. Chakravarti ve ark., dil yerlesimi gos-
teren iki ¢ocuk hastada, intralezyonel bleomisin
uygulamas: ile bagarili sonug aldiklarini bildirmig-
lerdir.?

Son yillarda ablatif ve ablatif olmayan lazerler,
LS lezyonlarinin tedavisinde kullanilmig olup, her
biri icin degisik bagar1 ve niiks oranlari bildirilmig-

tir 11,21,22

Literatiirde az sayida ¢alisma olmakla bir-
likte karsilastirmali veya kombine tedavilerin
uygulandig1 birkag aragtirma goriilmektedir. Kar-
bondioksit lazer ile basarili sonuglar bildirilmis ol-

sada anestezi gerektirmesi ve skatris olusturmasi
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gibi dezavantajlar1 mevcuttur. LS’li yedi hastaya
uygulanan karbondioksit lazer tedavisi sonras: bi-
rinci yilda iki hastada niiks gozlendigi bildiril-
mistir. “Pulse dye lazer” uygulamalari, gecici
vaskiiler hasara neden olarak daha az ¢evre doku
hasar1 olusturmaktadir. Bu nedenle skatris ve pig-
mentasyon olusturma riski disiiktiir. Kanama
gelisen semptomatik LS’li bir hastada “pulse
dye lazer” uygulamas: bagarili bulunmus, ancak
asemptomatik bir bagka hastada yanit alinamadig:
bildirilmistir. Kanama gelisen LS’li hastalarda te-
davi secenekleri arasinda “pulse dye lazer” teda-
bildirilmektedir.?

Railan ve ark, “pulse dye lazer” ile basarili sekilde

visinin  diisiiniilebilecegi

tedavi edilen iki LS olgusu bildirmis ancak ti¢iincii
yilda niiks gozlemlemislerdir. Karadag ve ark. da
iki hastada kanamali lezyonlara “pulse dye lazer”
diger berrak lezyonlara ise kriyoterapi uygulamais
ve kombine uygulamalarin hem etkili hem de daha
az niiks oranlar1 gosterebilecegini vurgulamiglar-
dir.2 Bizim olgularimiza tedavi segenekleri ko-
nusunda bilgi verilmistir. Ancak ii¢ olgumuz da
herhangi bir tedavi almaksizin izlem altina alin-
mistir.

LS; bu ii¢ olguda da goriildiigii gibi birbirinden
¢ok farkl klinik gériiniim ve yayginlikta olabil-
mektedir. Cogunlukla lokalize alanlarda sinirli ve
ylizeyel kalmakta, derin lenfatik ve vaskiiler yapi-
larda herhangi bir malformasyonun eslik etmedigi
gortilmektedir. Ancak bazilarinin yayginhiginin de-
gisebildigi, herpetiform ve lokalize 6zelligin digina
cikarak ikinci olgumuzda oldugu gibi yayilabildigi
unutulmamalidir.

Ozellikle alt ekstremite baglangich lezyonla-
rin daha yakin izleminin yapilmasi ve diger vaskii-
ler malformasyonlarla birlikteliginin arastirilmasi
gerektigi, yine bu yerlesimdeki lezyonlarin invaziv
olabildigi ve daha derin tutulum agisindan ileri in-
celemelerin yapilmasinin gerekliligi, tedavi sege-
neklerinin hemen hepsinde cerrahi eksizyon da
déhil olmak iizere niiks olabileceginin hasta ve
hasta yakinlarina mutlaka agiklanmas1 gerektigi,
komplikasyonsuz hastalarda kozmetik kayg: yoksa
tedavisiz de birakilabilecegi vurgulanmak istenmis
ve ¢ocuk hastanesi dermatoloji klinigine bagvuran
ii¢ cocuk olgu ile bu nadir goriilen vaskiiler ha-
martomatoz malformasyon literatiir egliginde goz-
den gecirilmigtir.
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