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OzZET

Hemanjiomlar, proliferatif ve hiperplastik vaskiiler en-
dotelden olusan selim tiimérilerdir. Kapiller, kavernéz ve karigik
olmak (zere (g tipe ayrilirlar. Bu yazida hemanjiomlarin pato-
genez, siniflama, tani, komplikasyonlar, tedavi ve prognozu
kisaca gézden gegirilmistir.
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SUMMARY

Hemangiomas are defined as benign neoplasms com-
posed of proliferative and hyperplastic vascular endothelium.
They are subdivided into three types: Capillary, cavernosus and
mixed. In this report the pathogenesis, classifications, diagnosis,
complications, treatmet and the prognosis of hemangiomas are
shortly reviewed.
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Tanim: Hemanjiomlar, dogumda veya dogumdan
kisa bir stre sonra ortaya ¢ikabilen, prolifere ve hiper-
plastik vaskiler endotelden olusan, derma ve hipoderma
damarlarinin hiperplazisi ile olusan koyu-kirmizi, diz
veya deriden kabarik lezyonlardir (1,2). Klinik olarak duz,
deriden kabarik veya derin olabilirler (2). Histolojik olarak
kapiller, kavernéz ve karigik olmak lzere Ug tipe ayrilirlar
(1,2). Kapiller hemanjiomlar st dermiste, subkutan lez-
yonlar olan kavern6z hemanjiomlar ise alt dermiste, yag
dokusu ve kasta bulunurlar (2). Kapiller hemanjiomlarin
histolojik olarak kavern6z hemanjiomlardan farkli olup ol-
madig! tartismalidir. Kapiller hemanjiomlarin klgik
damarlardan, kavern6z hemanjiomlarin ise daha genis
ve ektazik damarlardan olustugu 6ne sarulmustar (3).
Mulliken’e gore ise tim hemanjiomlar uniform kapiller
morfolojisi gosterir, involusyon ile yodun olarak paket
yapmis vaskiler kanallar genisler ve bunlar fibr6z doku
ile ayrilarak lezyona kavernéz gorinum verirler (4,5).

Epidemiyoloji: Hemanjiomlar sit cocuklugunda en sik
gorilen timor olup genelde dogumda bulunmazlar ve %80
civarinda yasamin ilk ayinda ortaya ¢ikarlar. Bu nedenle yeni
dogan bir gocukta varolan vaskiler bir lezyon muhtemelen
vaskiler malformasyondur (4). Mulliken ve Glowacki
vaskuler lezyonlari hemanjiomlar ve vaskuler malformasyon-
lar olmak Gzere iki gruba ayirirlar (5) (Tablo 1).
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Hemanjiomlarda genetik gegis olmamasina rag-
men, %10 olguda aile dykisu saptanir. Etkilenen olgu-
larin %80’ninde bir hemanjiom, %20’sinde iki hemanjiom,
%5'in altinda ise (¢ veya daha fazla hemanjiom vardir
(1,3). Hemanjiomlarin %601 bas ve boyun bdlgesinde,
%25'i govde, %15’i ise ekstremitelerde bulunurlar.
Etkilenen cocuklarin %50’sinde kapiller, %15’inde ka-
verndz, %35’inde karisik tip hemanjiom gozlenir (1,3).

Patogenez: Biylyen hemanjiomda endotel
hiicrelerinde belirgin proliferasyon vardir. Proliferasyon
fazinda DNA sentezi radyoaktif timidin uptake artigi ile
gosterilebilir (5). involusyon déneminde bu durum géziik-
mez. Proliferatif fazdaki hemanjiomlarin elektron
mikroskop incelemesi ile bazal membran yapilari multi-
laminer olarak goézikir ve bu olay hiicresel proliferas-
yonun ultrastrikturel isaretidir (5). Proliferatif fazdaki he-
manjiomlar involusyon fazina gére daha fazla mast
hiicresi igerirler (6). Heparin, mast hiicrelerinden salinan
guclu bir kapiller endotel migrasyon uyaricisidir ve damar
olusumuna katkida bulunan bircok faktoéri duzenledigi
gosterilmigstir. Polipeptid yapisindaki bu faktorler yeni
damar olusumunu induklemektedirler (7). Heparinin,
asidik fibroblast growth faktér (FGF)'ln endotelyal
hucreler Gzerine olan proliferatif etkilerini in vitro olarak
arttirdigr gosterilmisgtir  (8). FGF hemanjiomun
blylimesinden sorumlu primer faktordir (8). Bunun
disinda tumér nekrozis faktor (TNF), prostaglandin E1
(PGE1), prostaglandin E2 (PGEZ2), transforming buyime
faktéri ve epidermal buyume faktori damar olusumunda
rol oynayan diger faktorleridir (1,8).

Bircok anjiogenezis inhibitéri tanimlanmistir.
Ornegin protamin, spermde bulunan bir protein olup, he-
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Tablo 1. Konjenital vaskuler lezyonlar
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Hemanjiomlar

Malformasyonlar

Sikhk %20-40 dogumda bulunur.
Lokalizasyon Siklikla yiizde lokalizedir.

Gorinim Duzgiin sinirh

Seyir Postnatal hizli blyime gdsterir.
Damar tipi Arteriol

Histoloji Proliferatif fazda endotelyal hiperplazi

involusyonda fibrozis, azalmis selllerite

%99 dogumda bulunur.

Daha ¢ok ekstremitelerde bulunur.
Sinirlari belirsiz

Boyutlari degismez.

Kapiller, vendz, lenfatik karisim
Normal endotelyal turnover
Normal mast hiicre sayisi

parinin antikoagulan etkisini inhibe eder. Lokal olarak
salinan protaminin immiin reaksiyonlarda, inflamasyon
sonucu ortaya gikan progeslerde ve neoplastik biyime-
lerde yeni damar olusumunu engelledigi gosterilmistir
(9). Kortizon ile beraber verilen heparinin anjiogenezisi
engelledigi gosterilmistir. Heparinin bu antianjiogenezis
etkisi antikoagulan etkisinden farklidir (10). Bazi steroid-
lerin heparin varliginda diger steroidlere goére daha fazla
antianjiogenik etkisi bulunmustur. Kortizollin bir metaboli-
ti olan tetra hidrokortizol bunlarin en giglisiu olup
glukokortikoid ve mineralokortikoid aktivitesi yoktur (2).

Hemanjiomlarin hormonal olarak dizenlendigine
dair kanitlar da vardir. Ornegin serum 17-beta dstradiol
seviyelerinin kapiller hemanjiomlarda énemli derecede
yuksek oldugu gésterilmistir (2). Proliferasyon fazindaki
hemanjiom dokulari ¢cok sayida dstrojen baglayan resep-
tér icermektedir (11). Kortizonun, bu dokularin éstrojen
baglama kapasitelerini inhibe ettigi gosterilmistir. Bu
hastalara sistemik kortizol tedavisi ile serum 6stradiol se-
viyeleri dismektedir.

Klinik: Hemanjiomun ilk belirtisi eritemat6z makuler
bir leke, soluk bir alan veya soluk bir hale ile cevrili te-
lenjiektazik bir alandir. Soluk boélgelerin damarlanmanin
olmadidi veya az oldugu alanlari gésterdigi disunulmek-
tedir (3). Proliferasyon gdsteren hemanjiomun rengi
primer olarak derideki lokalizasyonuna gbre degisir.
Kapiller hemanjiomlar yuzeysel olduklarindan genelde
kirmizidirlar. Kaverndéz hemanjiomlar ise daha derinde
yerlestikleri igin mavi-mor veya normal renkte olabilirler
(1,3). Hemanijiomlarin gogu yasamin ilk ayinda ortaya
cikarlar. Daha sonra buyiume, plato ve gerileme dénem-
leri birbirini takip eder (5). Hemanjiomlar yasamin ilk 6-8
ayina kadar buyur, daha sonra 6-12 aylar arasinda
degdisen bir plato dénemi gelir ve genelde 18 ay civarin-
da involiisyon baslar. involiisyonun habercisi santral
solukluk veya parlak kirmizi rengin mavi-gri renk al-
masidir. Bu soluk alanlar daha sonra opaklasarak yuzey-
leri gri-mat bir goriintt alir ve yumusayarak kugilirler (3).
Proliferasyon ve involisyon farkli fazlar degildir. Es za-
manli olarak bulunurlar ve involisyonel degisiklikler pro-
liferatif faza baskin olursa hemanjiom klgilmeye baslar
(3). Tim hemanjiomlar zamanla spontan olarak involis-
yona ugrar. Olgularin yaklasik olarak %90-95'i dokuz
yas, %70-80’i yedi yas, %50-60 arasi bes yas civarinda
spontan olarak invollisyona ugrarlar (1,3). Olgularin gok
az bir kisminda dokuz yasindan sonra parsiyel involUs-
yon olur veya hi¢ degisme olmaz. Hangi hemanjiomun in-

volisyon gdsterecegine dair elimizde gosterge yoktur.
Hemanjiomun blyiklugindn, derinliginin, dogumda var-
hginin ve proliferatif faz suresinin involisyona etkisi yok-
tur (1,3). Hemanjiomun komplet involisyonuna ragmen
%10-20 olguda rezidiel deri degisiklikleri devam eder.
Bu degisiklikler telenjiektazi, solukluk, atrofi veya deride
hipertrofidir (1,3).

Tani: Hemanjiomun tanisi genelde hikaye ve fizik
muayene ile konur. Bununla birlikte derin hemanjiomlarin
vaskuler malformasyonlarla ayirici tanisi lezyonun dogal
seyri bilinmedigi icin zordur. Magnetik Rezonans
Goruntileme (MRI) ve kontrastl bilgisayarli tomografi ile
hemanjiomlar karakteristik bulgular gosterir (11).
Proliferasyon goésteren hemanjiomlar kontrastli bilgisa-
yarli tomografide dizgun sinirl ve homojen dansitede
g6zlkirken, ven6z malformasyonlarda heterojenite faz-
ladir ve bazen kasifikasyon gézlkebilir. Pur lenfatik mal-
formasyonlar ise artmis septalar ile birliktedir ve multi-
lokule kist olarak goézikirler (12). Yapilan bir calismada
MRI’'in kavern6z hemanjiomlar ve gelisimsel anomalilerin
tesbitinde bilgisayarli tomografiden Ustin oldugu goéste-
rilmigtir (13). Hemanjiomlarda bitisik kemik Uzerine kitle
etkisi nadir iken, vaskiler malformasyonlarda kemiklerde
egrilmeler ve hipertrofiye sik¢a rastlanir (12).

Magnetik rezonans anjiografi (MRA) yeni bir goriin-
tileme yontemi olup, pulsasyonlari ile damarlari goriin-
tilemeyi mimkin kilar; bdylece genis besleyici damar-
larin taninmasi kolaylagir. MRA ile MRI kombine edilme-
si lezyonun diger Ozelliklerinin yanisira damarlanmasini
da gosterdigi icin 6zellikle AV malformasyonlarda fay-
daldir (3).

Komplikasyonlar: Komplikasyonlar genelde proli-
feratif fazda ortaya cikarlar. Lokal komplikasyonlar Ulser,
infeksiyon ve kanamadir. Ulser karsilasilan en sik kom-
plikasyon olup (%5), 6zellikle basing altindaki bdlgeler ve
mukozal ylzeylere lokalize olurlar. Bu lezyonlar agrili
olup, sekonder infeksiyon riski altindadirlar. Tedavide ilik
su, %1.4’luk asetik asit veya bur’ow solusyonu ve topikal
antibiyotikli pomatlar kullanilir (1,3). Anal ve genital bélge
Ulserlerinde ise vazelin, ginko oksit iceren kremler kul-
laniimali, ayrica Ulserin idrar ve fegesle kontaminasyonu
engellenmelidir (1,3). Yaygin Ulserasyonlarda ise sis-
temik antibiyotikler endikedir. Lazer tedavisinin Ulsere
lezyonlarda iyilesmeyi sagladigi ve agriyi ortadan
kaldirdigi gosterilmistir (14).
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infeksiyon genelde llsere lezyonlara sekonder
olusur. Bazen de agiz ici ve perianal bdlge gibi tedavisi
zor olan bélgelerin primer komplikasyonudur ve uygun
topikal ve sistemik antibiyotikler verilmelidir. Kanama ise
vendz sizinti sonucu olusur ve lezyona basi ile durduru-
labilir. Bazen de cerrahi ligasyon gerekir.

Belirli bdlgelerdeki hemanjiomlarda 6zel tedavi
gerekmektedir. Periokiler bdélgedeki hemanjiomlarda
%50-80 oraninda ambliopi, optik atrofi, strabismus, prop-
tozis, ptozis, astigmatizma gibi komplikasyonlar gézikur
ve acil tedavi gerekir (1,3). Subglottik hemanjiomlar ha-
yati tehdit edicidir ve %50 mortaliteye neden olurlar. Tim
hastalarda dogumda veya dogumdan hemen sonra be-
liren stridor vardir. Bazi yazarlar bu hastalarin te-
davisinde: 1-Kuglk lezyonlarda lezyonun izlenmesi; 2-
Orta buyuklikteki lezyonlarda (Limenin %20-60) 6nce
sistemik steroid, bagarisiz olursa COs ile lazer eksizyon;
3-Buyuk lezyonlarda ise 6nce trakeostomi, daha sonra
ise COy, ile lazer eksizyon tedavisi 6nermektedirler (15).
Subglottik hemanjiomlu olgularin %50’sinde serviko-
fasial bélgede hemanjiom bulunur. Lumbo-sakral heman-
jiomlar genelde “tethered” spinal cord ile birlikte bulunur
(16). Son zamanlarda yapilan bir ¢calismada yuzde buyik
hemanjiomu olan olgularin, Dandy-Walker sendromu ve
posterior fossa anomalileri ile birlikte olabilecegi goste-
rilmistir (17).

Kasabach-Merritt sendromu, hemanjiomun ani
blylmesi, belirgin trombositopeni ve mikroanjiopatik
anemi ile seyreder. Ayrica tliketim koagllopatisi
gorulebilir. Bu sendromda trombositopeninin nedeni he-
manjiomatoz dokuda trombosit sekestrasyonudur. Ozel-
likle erken postnatal dénemde solukluk, petesiler ve
kanama ile prezente olurlar. Mortalite %20-30 arasinda
degisir (3,18).

Tedavi: Olgularin %901 spontan iyilestigi icin
dikkatli bir gbzlem esastir. Plastik cerrahi, krioterapi,
radyasyon terapisi ve sklerozan ajanlarin skar dokusuna
neden oldugu, oysa spontan iyilesmede bdyle bir
tehlikenin olmadig: ailelere anlatiimalidir. Asagidaki du-
rumlarda steroid tedavisi endikedir: 1-Normal fizyolojik
fonksiyonlarin (yemek yeme, isitme, gérme, nefes alip
verme) engellenmesi; 2-Tekrarlayan kanama, Ulser ve in-
feksiyonlar; 3-Kasabach-Merritt Sendromu. 4-Hizl
biyuyerek yilizde sekil bozuklugu yapan durumlar (3).
Prednizolon 2-4 mg/kg/giin olarak baslanir. Tedavinin 7-
10. guinleri arasinda hemanjiomun biyimesinde durakla-
ma baslar ve lezyonun biyliimesi stabilize olana kadar bu
dozda devam edilir. Daha sonra prednizolon 1 mg/kg/gtin
olacak sekilde doz azaltilir veya ilk doz alterne sekilde
verilir. Bu sekilde tedaviye 4-6 hafta devam edilir. Tedavi
kesildikten sonra “rebound” ortaya c¢ikarsa tedaviye
tekrar baslanir. Steroid tedavisine yanit degiskendir
(%30-90). Steroidler yalnizca proliferatif dénemdeki he-
manjiomlara etkilidir (3).

intralezyonel steroid tedavisi &zellikle periorbital
lezyonlara uygulanmaktadir. Uzun etkili triamsinolon ase-
tat (40 mg) ile kisa etkili betamethazon (6 mg) kombi-
nasyonu 6nerilmektedir (1,19). Yapilan bir ¢calismada to-
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pikal klobetazol krem ile periokiler hemanjiomun
kiiglldiigu ve intralezyonel steroid gereksiniminin azaldgi
bildirilmigtir (20). Diger taraftan gérmeyi tehdit edici or-
bital kapiller hemanjiomlarda alfa interferonun vyararli
oldugu gosterilmistir (21). Intralezyonel steroid kul-
laniminin gesitli riskleri vardir. Steroidin tim hemanjiom
icine dagilmasi icin lezyon icine multipl enjeksiyon gerek-
tiginden retrobulber ylizeyde hemoraji, hematom, retinal
arter ve optik sinir zedelenmesi olusabilmektedir (1,3).

Steroid tedavisine yanitsiz olgularda siklofosfamid
tedavisi hayati tehdit edici, 6zellikle kalp yetmezligi ile bir-
likte olan yaygin hemanjiomatozis olgularinda basarili
sekilde kullanilmistir (1,3).

interferon alfa-2a son yayinlarda siklofosfamid yeri-
ni alan bir tedavi ajanidir. Ozellikle pulmoner heman-
jiomatozis, Kasabach-Merritt Sendromu ve vital organlar-
daki hemanjiomlarda etkili oldugu bildirilmektedir (22).
Son bir yayinda tliketim koagulopatisi gelismis
Kasabach-Merritt Sendromlu bir olguda interferon alfa-
2a’nin subkutan olarak yedi gun streyle kullanimi sonu-
cu tiketim koagllopatisinin duizeldigi bildirilmistir (23).
Ayrica yaygin perianal hemanjiomlu bir olgu, interferon
alfa-2a ile bagarili bir sekilde tedavi edilmistir (24). inter-
feron alfa-2a’nin ates, bas agrisi, kas agrisi, yorgunluk,
halsizlik, sa¢ dékulmesi, anemi, ndtropeni ve depresyon
gibi yan etkileri vardir. interferon alfa-2a’nin endotel
hiicre motilitesini bloke ederek anjiogenezisi inhibe ettigi
disunulmektedir.

Lazer tedavisi tek basina veya oral steroid ya da in-
terferon alfa-2a ile birlikte kullanilabilir. Yan etkilerinin azlhig
ve skar yapmamasi nedeniyle 6zellikle yeni dodanlarda
tercih edilmektedir (14,19). Yapilan calismalarda bunun
kapiller proliferasyonunu engelledidi ve hemanjiom in-
voliisyonuna katkida bulundugu gosterilmigtir (14,25).
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