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Vulva Yerleşimli Lenfanjiyoma
Sirkumskriptum

ÖÖZZEETT  Lenfanjiyom, lenfatik endotelle çevrili, dilate lenf kanallarından oluşan hamartomatöz bir
oluşum olup, gerçek bir neoplazi değil, malformasyon olarak kabul edilmektedir. En sık görülen
tip lenfanjiyoma sirkumskriptumdur; lezyonlar genellikle doğumda ve çocuklukta, nadiren de
erişkin dönemde ortaya çıkabilir. Lenfanjiyoma sirkumskriptum daha çok ekstremite proksimalleri,
gövde, karın, aksilla ve oral mukozayı tutarken, penis, vulva ve skrotum daha nadir etkilenir. Vulvar
lenfanjiyoma sirkumskriptum şişlik, kanama, ağrı, deride kuruluk, kaşıntı, ekzema ve enfeksiyona
yol açarak hastada psikoseksüel ve kozmetik problemlere neden olabilir. Ayırıcı tanıda herpes
zoster, molluskum kontagiosum, genital verrü, leiomiyom, sellüler anjiyofibrom, anjiyofibroblastom
ve agresif anjiyofibrom düşünülmelidir. Bu makalede, nadir bir bölge olan vulvada yerleşim gösteren
lenfanjiyoma sirkumskriptumlu bir olgu sunuldu.
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AABBSSTTRRAACCTT  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.
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OLGU SUNUMU   

enfanjiyoma sirkumskriptum (LS), lenfatik endotel ile çevrili dilate
lenf damarlarından oluşan hamartomatöz bir oluşumdur.1 Bu tablo
doğumsal olabileceği gibi, cerrahi girişim ya da malignitelerde kulla-

nılan radyoterapiden sonra akkiz olarak da gelişebilmektedir.2 Histopato-
lojik incelemede dermisin üst kısmında basit bir endotel tabakası ile örtülü
ve koagüle olmuş lenf içeren geniş boşluklar saptanır. Genişleyen lenf ka-
nalları değişik büyüklükte olabilir ve kapiller (sirkumskriptum), kavernöz
ve kistik tipleri vardır.3-5 Lenfanjiyoma sirkumskriptum en sık rastlanan tip-
tir; daha çok dil ve yanak mukozası, ekstremite proksimalleri, karın ve uy-
luğa yerleşim gösterirken, vulva, perine ve skrotumu da tutabilmektedir.3,5
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Bu makalede, nadir rastlanan vulvar tutulum
ile seyreden lenfanjiyoma sirkumskriptumlu bir
olgu sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

On dokuz yaşında kadın hasta, yaklaşık bir yıldır
genital bölgede kabartılar, kaşıntı ve kötü kokulu
akıntılı yaralar şikâyetiyle başvurdu. Özgeçmişinde
10 yıldır her iki bacakta sebat eden ödem (doğum-
sal lenfödem), mental gerilik ve epilepsi hastalığı
mevcuttu. Soygeçmişinde anne ve babası arasında
akraba evliliği vardı. Fizik muayenede her iki alt
ekstremitenin çapı artmış ve kronik lenfödem ile
uyumlu, basmakla gode bırakmayan ödem mev-
cuttu ve mons pubisten labium majusa uzanan, çap-
ları 2-5 mm arasında değişen, bazıları vegetatif
görünümlü, içlerinde seröz sıvı bulunan çok sayıda
psödoveziküller saptandı (Resim 1 a, b, c). Hasta ve
ailesinden bilgilendirilmiş onam alındıktan sonra
fotoğraflar çekildi ve patolojik inceleme yapıldı.
Labium majus üzerindeki veziküler lezyondan alı-
nan “punch” biyopsi örneğinin histopatolojik ince-
lemesinde, epidermiste hiperkeratoz, akantoz,
papiller dermiste duvarları endotel ile döşeli, içinde
berrak sıvı bulunan ektatik lenf damarları saptandı.
(Resim 2 a,b) Hastanın laboratuvar tetkikleri nor-
mal sınırlardaydı. Akciğer grafisinde tüberküloz le-
hine bulgu saptanmadı; idrarda ve balgamda aside
dirençli basil negatif bulundu ve tüberkülin deri
testi 7 mm idi. Alt batın manyetik rezonans görün-

tüleme (MRG) incelemesinde, cilt altı yağlı dokuda
serbest sıvı ve sağ inguinal bölgede lenfadenopati
saptandı. Alt ekstremite lenfatik sintigrafisinde
obstrüksiyon lehine bulgular tespit edildi. Hastaya
anamnez, klinik, histopatoloji ve MRG bulgularıyla
“Akkiz Tip Lenfanjiyoma Sirkumskriptum” tanısı
konuldu. Hastaya elektrokoterizasyon ya da lazer
tedavisi önerildi; ancak hasta epilepsisi olduğun-
dan, nöbet geçirme korkusu ile tedavi seçenekle-
rini kabul etmedi.

TARTIŞMA

Lenfanjiyoma sirkumskriptum, lenfatik sistemin
etiyolojisi bilinmeyen, nadir, benin bir hastalığıdır.
Lenfatik sistemin derin dermis ve subkütan taba-
kadaki defektine bağlı gelişir.6 İlk kez 1879 yılında
Fox tarafından dilate lenf kanallarından oluşan ha-
martomatöz bir oluşum olarak tanımlanmıştır.7 Kli-
niğinde içeriği berrak, seröz lenfatik sıvı içeren, 1-5
mm çaplarında, ince duvarlı, gruplaşmış veziküler
lezyonlar izlenir.6,8 Vezikül sıvıları hemorajik ka-
rakterde olduğunda pembe, mor veya siyah renkte
olabilir. Epitelde değişiklikler ve doku organizas-
yonu sonucu nodül formasyonu ya da verrüköz gö-
rünüm de olabilir. Olguda da lezyonlar vejetatif ve
verrüköz karakterdeydi ve öncelikle LS’yi düşün-
dürmüyordu. 

Vulva yerleşimli LS çok nadir bildirilmiştir.9,10

Konjenital vulvar LS eksternal genital bölgede baş-

RESİM 1: Mons pubis üzerinde ve labiumlarda grup yapan çok sayıda şeffaf sıvı içerikli veziküler yapılar.
(Renkli hali için Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)
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lar, yetişkin dönemde görünür hale gelir.6,8 Olgu-
muzda 18 yaşında lezyonlar ortaya çıkmıştı ve ba-
caktaki konjenital lenfödem, yıllar içinde sekonder
olarak akkiz lenfanjiyoma gelişmesine neden ol-
muştu; bu nedenle olgudaki LS primer olmaktan
çok sekonder bir gelişimdi. Vulvadaki LS genellikle
sınırlı olarak kalır, fakat nadir olarak mons pubis,
perine ve inguinal bölgeye uzanabilir.11 Olgumuz-
daki lezyonlarda mons pubis ve labiumlar üzerinde
yerleşmekteydi. Veziküllerin spontan açılmasına
bağlı olarak selülit, ağrı, pruritus, ekskoriasyon, şiş-
lik, kanama, deride kuruluk, kaşıntı ve ekzema gibi
komplikasyonlar gelişebilir. Ayrıca görünüm bo-
zukluğu, hastalarda psikoseksüel ve kozmetik prob-
lemlere de yol açabilir.2 Bizim vakamızda herhangi
bir komplikasyon görülmemekle beraber, lezyon-
ların görünümü hastayı kozmetik olarak rahatsız
etmekteydi.

LS’nin klasik, lokalize ve kazanılmış olmak
üzere üç farklı tipi bulunmaktadır. Klasik tip yay-
gın tutulum yapar ve lezyonlar süngerimsi görü-
nümle karakterizedir.12 Klasik tip, diğer tiplere
oranla daha sık görülür. Doğumda veya 30 yaşın-
dan önce ortaya çıkan lezyonlar 1 cm2’den büyük-
tür. Lezyonlar genellikle proksimal ekstremitede
yoğunlaşmıştır. Komplikasyonlar klasik tipte daha
sık izlenir.6 Etiyopatogenez, derinin yüzeysel len-

fatiklerinin derin katlardaki bağlantılarını gelişti-
rememesi hipotezine dayanmaktadır.8 Histopato-
lojisinde, yüzeysel alınan biyopsilerde sadece epi-
dermis altında papiller tabakaya yerleşmiş olan
dilate damarlar izlenir. Daha derin olan eksiz-
yonlarda ise subkutisdeki kalın musküler duvarlı
sisternaların da olaya eşlik ettiği görülebilir.5 Loka-
lize form ikinci tiptir ve daha nadir görülür; 1
cm2’den daha küçük bir alanda yoğunlaşır. Her-
hangi bir yaşa özgül değildir. Histopatolojik farkı
ise, lokalize formda daha sıkı şekilde kümelenmiş
lenfanjiyomlar varken, klasik formda yaygın dilate
lenfatik kanalların bulunmasıdır. Kazanılmış LS
üçüncü tiptir; bu tablo, normal lenfatik sistemin
mimarisinin, herhangi bir etiyolojiye bağlı olarak
bozulması sonucunda lenfatik sekestrasyon ve duk-
tal dilatasyona neden olması ile ortaya çıkar.8 En
önemli sebebi radikal cerrahi ve servikal neoplazi-
lerde uygulanan radyoterapi olarak literatürlerde
bildirilmiştir.13,14 Diğer sebepler arasında genital tü-
berküloz (3 vaka), Crohn hastalığı ile gelişen vul-
var/peritoneal fistül (3 vaka), grup B hemolitik
streptokokların neden olduğu selülit (1 vaka), her
iki bacakta variköz ven (1 vaka) ve rabdomiosar-
kom bulunmaktadır.6,15-18 Özellikle genital bölgeye
lokalize tüberkülöz lenfadenitli olgularda skar lez-
yonları üzerinde LS geliştiği vurgulanmıştır.15 Ül-

RESİM 2: Papiller dermiste duvarları endotelle döşeli, içinde berrak sıvı bulunan ektatik lenfatik boşluklar izlenmektedir (H&Ex100, x40)
(Renkli hali için Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)
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kemizde tüberküloz insidansı sık olduğundan, has-
tamız da tüberküloz yönünden araştırılmış, hasta-
lık lehine bulgu saptanmamıştır. Olgumuzun her
iki bacağında var olan doğumsal lenfödem, yıllar
içinde lenfatik dolaşımı bozarak vulvada akkiz len-
födem gelişmesine katkıda bulunmuş olabilir.

Ayırıcı tanıda herpes zoster, molluskum kon-
tagiozum, genital verrü, leiomiyom, anjiyofibrom
ile karışabileceği için kesin tanı için biyopsi alın-
ması gerekebilir.6 Olguda da mons pubisteki veje-
tatif görünümlü lezyonlar genital verrü ve
molluskum kontagiosum ile kolayca karışabilecek
özellikteydi; ancak papüler lezyonlar iğne ile de-
lindiğinde seröz sıvı gelmesi LS’yi düşündürdü. 

LS selim tabiatlı bir hastalık olarak bilinmesine
karşın, literatürde cerrahi eksizyondan sonra nük-
seden ve yıllar sonra vulvar skuamöz hücreli karsi-
nom gelişen 2 olgu bildirilmiştir.19,20 Ayrıca LS
lezyonu üzerinde lenfanjiyosarkom gelişen bir olgu
da bulunmaktadır.21

LS’de standart bir tedavi seçeneği yoktur. Kon-
servatif tedavi şekilleri ön plandadır. Tedavi seçe-
nekleri arasında genellikle cerrahi eksizyon tercih
edilmektedir. Rezeksiyon yapılamayacak olgularda
radyoterapi yapılabilir. Cerrahiden sonra nüks

oranı %23,1’dir.17 Diğer tedavi seçenekleri ise kar-
bondioksit ve argon lazer, skleroterapi, kriyoterapi,
Thorium X ve elektrokoagülasyon yöntemleridir.22

Tedavi modaliteleri genellikle kazanılmış formda
denenen tedavilerdir. Tedavilerin dezavantajları,
5-6 ay sonra nüks gelişmesi (%55,6), tekrarlayan
erizipel ve lenf sızıntısıdır. Browse ve ark. tarafın-
dan yapılan bir çalışmada, başlangıçtaki çapı 7
cm’den büyük olan lezyonlarda cerrahiden sonra
nüks gelişme riski, 7 cm’den küçük olan lezyonlara
göre daha yüksek bulunmuştur.23 Bizim olgumuzda
hastaya elektrokoterizasyon yöntemi ya da lazer te-
davisi planlanmış, fakat hasta tedaviyi kabul etme-
miştir.

Farklı lokalizasyonlarda değişik görünüme
sahip LS’nin dermatoloji dışı kliniklerde doğru tanı
alması bir hayli zordur ve patolojik inceleme tanıda
yardımcı olabilir. Bacaklarda kronik lenfödemi
olan hastaların lenfanjiyosarkom yönünden uzun
süreli takipleri önerilmelidir.

Burada sıra dışı lokalizasyonda yerleşmiş farklı
klinik görünüme sahip LS olgularının olabileceği
ve bu olguların, ileride lenfanjiyosarkom ya da
skuamöz hücreli karsinom gelişimi açısından takip
edilmesi gerekliliği vurgulanmıştır.
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