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Vulva Yerlesimli Lenfanjiyoma
Sirkumskriptum

Lymphangioma Circumscriptum of the Vulva:
Case Report

OZET Lenfanjiyom, lenfatik endotelle gevrili, dilate lenf kanallarindan olusan hamartomatoz bir
olusum olup, ger¢ek bir neoplazi degil, malformasyon olarak kabul edilmektedir. En sik goriilen
tip lenfanjiyoma sirkumskriptumdur; lezyonlar genellikle dogumda ve gocuklukta, nadiren de
erigkin dénemde ortaya ¢ikabilir. Lenfanjiyoma sirkumskriptum daha ¢ok ekstremite proksimalleri,
govde, karin, aksilla ve oral mukozayi tutarken, penis, vulva ve skrotum daha nadir etkilenir. Vulvar
lenfanjiyoma sirkumskriptum sislik, kanama, agri, deride kuruluk, kasinti, ekzema ve enfeksiyona
yol acarak hastada psikosekstiel ve kozmetik problemlere neden olabilir. Ayirici tanida herpes
zoster, molluskum kontagiosum, genital verrii, leiomiyom, selliiler anjiyofibrom, anjiyofibroblastom
ve agresif anjiyofibrom diistintilmelidir. Bu makalede, nadir bir bolge olan vulvada yerlesim gosteren
lenfanjiyoma sirkumskriptumlu bir olgu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Deri hastaliklari, vaskiiler; deri abnormaliteleri

ABSTRACT Lymphangioma is a hamartomatous formation comprised of dilated lymph channels
surrounded with lymphatic endothelium. It is considered a malformation, not a neoplasia. The most
common type lymphangioma circumscriptum usually develops at birth and in childhood, but rarely
in adulthood. While lymphangioma circumscriptum commonly involves proximal parts of the ex-
tremity, trunk, abdomen, axilla and oral mucosa, penis, vulva and scrotum are involved less fre-
quently. It may cause psychosexual and cosmetic problems in the patients by leading to swelling,
bleeding, pain, xeroderma, eczema and tendency to infection. Differential diagnosis includes her-
pes zoster, molluscum contagiosum, genital verruca, leiomyoma, cellular angiofibroma, angiofi-
broblastoma and agressive angiofibroma. Herein, a rare case of lymphangioma circumscriptum
located on vulva was presented.

Key Words: Skin diseases, vascular; skin abnormalities

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2012;32(5):1396-400

enfanjiyoma sirkumskriptum (LS), lenfatik endotel ile gevrili dilate

lenf damarlarindan olugan hamartomat6z bir olusumdur.! Bu tablo

dogumsal olabilecegi gibi, cerrahi girisim ya da malignitelerde kulla-
nilan radyoterapiden sonra akkiz olarak da gelisebilmektedir.? Histopato-
lojik incelemede dermisin iist kisminda basit bir endotel tabakasi ile ortiilii
ve koagiile olmus lenf iceren genis bosluklar saptanir. Genisleyen lenf ka-
nallan degisik biyiikliikte olabilir ve kapiller (sirkumskriptum), kavernoz
ve kistik tipleri vardir.*> Lenfanjiyoma sirkumskriptum en sik rastlanan tip-
tir; daha ¢ok dil ve yanak mukozasi, ekstremite proksimalleri, karin ve uy-
luga yerlesim gosterirken, vulva, perine ve skrotumu da tutabilmektedir.??
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Bu makalede, nadir rastlanan vulvar tutulum
ile seyreden lenfanjiyoma sirkumskriptumlu bir
olgu sunulmugtur.

OLGU SUNUMU

On dokuz yasinda kadin hasta, yaklagik bir yildir
genital bolgede kabartilar, kagint1 ve kotii kokulu
akintih yaralar sikayetiyle bagvurdu. Ozgegmisinde
10 yildir her iki bacakta sebat eden 6dem (dogum-
sal lenfédem), mental gerilik ve epilepsi hastalig1
mevcuttu. Soygecmisinde anne ve babas: arasinda
akraba evliligi vardi. Fizik muayenede her iki alt
ekstremitenin ¢ap1 artmig ve kronik lenfodem ile
uyumlu, basmakla gode birakmayan 6dem mev-
cuttu ve mons pubisten labium majusa uzanan, ¢ap-
lar1 2-5 mm arasinda degisen, bazilar1 vegetatif
gorintimli, iclerinde ser6z sivi bulunan ¢ok sayida
psodovezikiiller saptandi (Resim 1 a, b, ¢). Hasta ve
ailesinden bilgilendirilmis onam alindiktan sonra
fotograflar ¢ekildi ve patolojik inceleme yapildi.
Labium majus iizerindeki vezikiiler lezyondan ali-
nan “punch” biyopsi 6rneginin histopatolojik ince-
lemesinde, epidermiste hiperkeratoz, akantoz,
papiller dermiste duvarlar1 endotel ile doseli, i¢inde
berrak sivi bulunan ektatik lenf damarlar: saptanda.
(Resim 2 a,b) Hastanin laboratuvar tetkikleri nor-
mal sinirlardaydi. Akciger grafisinde tiiberkiiloz le-
hine bulgu saptanmads; idrarda ve balgamda aside
direncli basil negatif bulundu ve tiiberkiilin deri
testi 7 mm idi. Alt batin manyetik rezonans goriin-

tiilleme (MRG) incelemesinde, cilt alt1 yagh dokuda
serbest siv1 ve sag inguinal bolgede lenfadenopati
saptandi. Alt ekstremite lenfatik sintigrafisinde
obstriiksiyon lehine bulgular tespit edildi. Hastaya
anamnez, klinik, histopatoloji ve MRG bulgulariyla
“Akkiz Tip Lenfanjiyoma Sirkumskriptum” tanisi
konuldu. Hastaya elektrokoterizasyon ya da lazer
tedavisi onerildi; ancak hasta epilepsisi oldugun-
dan, nobet gecirme korkusu ile tedavi secenekle-
rini kabul etmedi.

TARTISMA

Lenfanjiyoma sirkumskriptum, lenfatik sistemin
etiyolojisi bilinmeyen, nadir, benin bir hastaligidir.
Lenfatik sistemin derin dermis ve subkiitan taba-
kadaki defektine bagh gelisir.® Ilk kez 1879 yilinda
Fox tarafindan dilate lenf kanallarindan olusan ha-
martomat6z bir olugum olarak tanimlanmigtir.” Kli-
niginde igerigi berrak, ser6z lenfatik siv1igeren, 1-5
mm ¢aplarinda, ince duvarli, gruplasmis vezikiiler
lezyonlar izlenir.5® Vezikiil sivilar1 hemorajik ka-
rakterde oldugunda pembe, mor veya siyah renkte
olabilir. Epitelde degisiklikler ve doku organizas-
yonu sonucu nodiil formasyonu ya da verriikdz go-
riinlim de olabilir. Olguda da lezyonlar vejetatif ve
verriik6z karakterdeydi ve oncelikle LS’yi diisiin-
diirmiiyordu.

Vulva yerlesimli LS ¢ok nadir bildirilmigtir.>1°
Konjenital vulvar LS eksternal genital bolgede bas-

RESIM 1: Mons pubis (izerinde ve labiumlarda grup yapan gok sayida seffaf sivi igerikli vezikiiler yapilar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2: Papiller dermiste duvarlan endotelle doseli, iginde berrak sivi bulunan ektatik lenfatik bosluklar izlenmektedir (H&Ex100, x40)
(Renkli hali icin Bkz. http:/tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

lar, yetiskin dénemde goriiniir hale gelir.®® Olgu-
muzda 18 yasinda lezyonlar ortaya ¢ikmaist: ve ba-
caktaki konjenital lenfédem, yillar icinde sekonder
olarak akkiz lenfanjiyoma gelismesine neden ol-
mustu; bu nedenle olgudaki LS primer olmaktan
cok sekonder bir gelisimdi. Vulvadaki LS genellikle
sinirh olarak kalir, fakat nadir olarak mons pubis,
perine ve inguinal bolgeye uzanabilir.!! Olgumuz-
daki lezyonlarda mons pubis ve labiumlar {izerinde
yerlesmekteydi. Vezikiillerin spontan agilmasina
bagli olarak seliilit, agr1, pruritus, ekskoriasyon, sis-
lik, kanama, deride kuruluk, kagint1 ve ekzema gibi
komplikasyonlar gelisebilir. Ayrica goriiniim bo-
zuklugu, hastalarda psikoseksiiel ve kozmetik prob-
lemlere de yol agabilir.? Bizim vakamizda herhangi
bir komplikasyon goériilmemekle beraber, lezyon-
larin goriintimi hastay1 kozmetik olarak rahatsiz
etmekteydi.

LS’ nin klasik, lokalize ve kazanilmis olmak
iizere ii¢ farkl: tipi bulunmaktadir. Klasik tip yay-
gin tutulum yapar ve lezyonlar siingerimsi gorii-
niimle karakterizedir.'? Klasik tip, diger tiplere
oranla daha sik goriiliir. Dogumda veya 30 yasin-
dan 6nce ortaya ¢ikan lezyonlar 1 cm?den biiyiik-
tiir. Lezyonlar genellikle proksimal ekstremitede
yogunlasmistir. Komplikasyonlar klasik tipte daha
sik izlenir.® Etiyopatogenez, derinin yiizeysel len-
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fatiklerinin derin katlardaki baglantilarini gelisti-
rememesi hipotezine dayanmaktadir.® Histopato-
lojisinde, yiizeysel alinan biyopsilerde sadece epi-
dermis altinda papiller tabakaya yerlesmis olan
dilate damarlar izlenir. Daha derin olan eksiz-
yonlarda ise subkutisdeki kalin muskiiler duvarl
sisternalarin da olaya eslik ettigi goriilebilir.’> Loka-
lize form ikinci tiptir ve daha nadir goriiliir; 1
cm?den daha kiigiik bir alanda yogunlasir. Her-
hangi bir yasa 6zgiil degildir. Histopatolojik fark:
ise, lokalize formda daha siki sekilde kiimelenmis
lenfanjiyomlar varken, klasik formda yaygin dilate
lenfatik kanallarin bulunmasidir. Kazanilmis LS
dclinci tiptir; bu tablo, normal lenfatik sistemin
mimarisinin, herhangi bir etiyolojiye bagl olarak
bozulmas: sonucunda lenfatik sekestrasyon ve duk-
tal dilatasyona neden olmasi ile ortaya ¢ikar.® En
onemli sebebi radikal cerrahi ve servikal neoplazi-
lerde uygulanan radyoterapi olarak literatiirlerde
bildirilmistir.'*' Diger sebepler arasinda genital tii-
berkiiloz (3 vaka), Crohn hastalig: ile gelisen vul-
var/peritoneal fistiil (3 vaka), grup B hemolitik
streptokoklarin neden oldugu seliilit (1 vaka), her
iki bacakta varikoz ven (1 vaka) ve rabdomiosar-
kom bulunmaktadir.>'>18 Ozellikle genital bolgeye
lokalize tiiberkiiloz lenfadenitli olgularda skar lez-
yonlar iizerinde LS gelistigi vurgulanmistir.’”> Ul-
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kemizde tiiberkiiloz insidansi stk oldugundan, has-
tamiz da tiiberkiiloz yoniinden aragtirilmis, hasta-
ik lehine bulgu saptanmamigtir. Olgumuzun her
iki bacaginda var olan dogumsal lenfodem, yillar
icinde lenfatik dolagim1 bozarak vulvada akkiz len-
fodem gelismesine katkida bulunmus olabilir.

Ayinicl tanida herpes zoster, molluskum kon-
tagiozum, genital verrii, leiomiyom, anjiyofibrom
ile karigabilecegi icin kesin tani i¢in biyopsi alin-
mas1 gerekebilir.® Olguda da mons pubisteki veje-
tatif gorintimlii lezyonlar genital verri ve
molluskum kontagiosum ile kolayca karisabilecek
ozellikteydi; ancak papiiler lezyonlar igne ile de-
lindiginde serdz sivi gelmesi LS’yi diistindiirdii.

LS selim tabiatlh bir hastalik olarak bilinmesine
karsin, literatiirde cerrahi eksizyondan sonra niik-
seden ve yillar sonra vulvar skuamoz hiicreli karsi-
nom gelisen 2 olgu bildirilmigtir.’*?° Ayrica LS
lezyonu tizerinde lenfanjiyosarkom gelisen bir olgu
da bulunmaktadir.?!

LS’de standart bir tedavi secenegi yoktur. Kon-
servatif tedavi sekilleri 6n plandadir. Tedavi sece-
nekleri arasinda genellikle cerrahi eksizyon tercih
edilmektedir. Rezeksiyon yapilamayacak olgularda
radyoterapi yapilabilir. Cerrahiden sonra niiks

orani %23,1°dir."” Diger tedavi secenekleri ise kar-
bondioksit ve argon lazer, skleroterapi, kriyoterapi,
Thorium X ve elektrokoagiilasyon yéntemleridir.?
Tedavi modaliteleri genellikle kazanilmis formda
denenen tedavilerdir. Tedavilerin dezavantajlari,
5-6 ay sonra niiks gelismesi (%55,6), tekrarlayan
erizipel ve lenf sizintisidir. Browse ve ark. tarafin-
dan yapilan bir ¢alismada, baslangictaki ¢ap1 7
cm’den biiyiik olan lezyonlarda cerrahiden sonra
niiks gelisme riski, 7 cm’den kii¢iik olan lezyonlara
gore daha yiiksek bulunmugtur.? Bizim olgumuzda
hastaya elektrokoterizasyon yontemi ya da lazer te-
davisi planlanmais, fakat hasta tedaviyi kabul etme-
mistir.

Farkli lokalizasyonlarda degisik goriintime
sahip LS'nin dermatoloji dis1 kliniklerde dogru tam
almasi bir hayli zordur ve patolojik inceleme tanida
yardimci olabilir. Bacaklarda kronik lenfoédemi
olan hastalarin lenfanjiyosarkom yoniinden uzun
stireli takipleri 6nerilmelidir.

Burada sira dis1 lokalizasyonda yerlesmis farkl
klinik gériintime sahip LS olgularinin olabilecegi
ve bu olgularin, ileride lenfanjiyosarkom ya da
skuamoz hiicreli karsinom gelisimi agisindan takip
edilmesi gerekliligi vurgulanmistir.
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