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CGocukluk Caginda Vaskiiler Anomaliler:
Radyolojik Yaklasim

Vascular Anomalies in Childhood:
Radiologic Approach: Review

OZET Vaskiiler anomaliler oldukga genis bir hastalik grubunu olusturmakla birlikte tan1 ve tedavileri
oldukga zor olabilmektedir. En iyi merkezlerde dahi yanlis tan1 ve tedavi oranlar1 yiiksektir. Merkezler
ve klinikler arasinda farkli terminolojiler kullanilmakta ve bu durum karigikliklara yol agmaktadir. Tam
ve tedavinin planlanmasinda multidisipliner yaklasim mutlaka saglanmali, disiplinler arasinda ortak bir
terminoloji ve siniflandirma kullanilmahdir. Vaskiiler anomaliler, vaskiiler timérler ve malformasyon
olarak ikiye ayrilir. Vaskiiler tiimorlerin ¢ogunlugunu infantil hemanjiyomlar olusturmaktadir. Vaskiiler
anomaliler ise yavas akimli, hizli akimli ve kombine tip olmak iizere 3 grupta incelenebilir. Yavas akimli
malformasyonlar baslica kapiller, venéz ve lenfatik malformasyon iken hizli akimli malformasyonu
baslica arteriyovenoz malformasyon olusturur. Kombine kompleks formlar siklikla Klippel-Trenaunay ve
Parkes-Weber sendromlarinda goriiliir. Vaskiiler anomalileri birbirinden ayirt etmek 6nemlidir ¢iinki
vaskiiler malformasyon ve tiimorlerin tedavileri birbirinden farklidir. Tanida klinik muayene ve hasta
oykiisii belirleyicidir. Bununla birlikte, radyolojik yontemler bir¢ok olguda oldukga 6nemli bilgiler
saglamakta, bazen tek tan1 yéntemi olmakta, tedavinin planlanmasi ve takibinde veya girisimsel olarak
tedavisinde 6nemli rol oynamaktadir. Vaskiiler tiimor ve malformasyonlarin ayriminda radyolojik olarak
en 6nemli ayrim yumusak doku kitlesi olup olmamasinin belirlenmesi ile yapilir. Yumusak doku kitlesi
varsa vaskiiler timor olarak diisiintilmelidir. Radyolojik olarak vaskiiler anomalileri birbirinden ayirt
etmeye yarayan karakteristik 6zellikler vardir ve bunlarin bilinmesi dogru tan: ve tedavi oranlarini
arttiracaktir.

Anahtar Kelimeler: Hemanjiyom, kapiller; hemanjiyom, kavernz; vaskiiler malformasyon;
radyoloji; manyetik rezonans goriintiileme; ultrasonografi, Doppler;
arteriyovendz malformasyonlar

ABSTRACT Vascular anomalies constitute a large number of diseases that may cause difficulties for the di-
agnosis and treatment of the patients. The wrong diagnosis and wrong therapy choice rates are high even
in the good centers. Terminology of the vascular anomalies varies between different centers and this causes
confusion. A multidisciplinary approach should be achieved and a common terminology and classification
should be used between the disciplines. Vascular anomalies can be subdivided into two groups: vascular tu-
mors and vascular malformations. The majority of vascular tumors is infantile hemangioma. Vascular mal-
formations can be subdivided into three groups: slow-flow, fast-flow and combined malformations.
Slow-flow malformations mainly include capillary, venous, and lymphatic malformations; fast-flow mal-
formations include arterio-venous malformation. Combined types are usually associated with Klippel-Tre-
naunay and Parkes-Weber syndromes. Differentiation of vascular anomalies carries great importance
because their managements are different. Physical examination and patient history is essential for the di-
agnosis; however, radiological modalities play an important role by providing useful information in many
patients. The main radiological finding that helps to differentiate vascular tumors from vascular malfor-
mations is the presence of soft-tissue mass. The presence of a soft tissue mass is associated with vascular tu-
mors where as vascular malformation do not have soft-tissue mass. There are characteristic radiological
features that may help to differentiate the vascular anomalies; knowledge of these features will increase the
diagnostic and therapeutic accuracy rates.

Key Words: Hemangioma, capillary; hemangioma, cavernous; vascular malformations;
radiology; magnetic resonance imaging; ultrasonography, Doppler;
arteriovenous malformations
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askiiler anomali, kan veya lenf damar kay-

nakli timor ve malformasyonlar: ifade

eden bir tabirdir. Vaskiiler anomaliler stk
goriilen bir hastalik grubunu olusturmakta olup da-
ha ¢ok ¢ocuklarda olmak {izere tiim yas gruplarin-
da karsimiza cikmaktadir. Oldukea fazla gesitlilik
gostermekte olup isimlendirme ve siniflandir-
malar1 yillardir problem olusturmustur. Cok fazla
sayida siniflandirma yapilmis olup bugiin genel ka-
bul goren siniflama Mulliken ve Glowacki’nin
1982’de yaptig: siniflandirma olmustur."? Bu simif-
landirma vaskiiler anomalileri hiicre karakteristik-
klinik
davraniglarini esas alarak ayirmaktadir (Tablo 1).

lerini, hemodinamik durumunu ve
En belirgin ayrim ise vaskiiler anomalileri vaskii-
ler tiimor ve vaskiiler malformasyon olarak ikiye
ayirmasidir. Bu iki grubu birbirinden ayirmak ol-
duk¢a 6nem tagimaktadir ¢linkii tedaviler farklidir
(Tablo 2). Bu c¢alismadan yillar sonra 1996’da “In-
ternational Society for the Study of Vascular Ano-
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malies (ISSVA)” bu siniflandirmay1 modifiye etmis-
tir.

Yanlis tan1 ve tedavi oranlarinin oldukga yiik-
sek olmasinin yani sira yanhs isimlendirme orami
950'nin {izerindedir. Vaskiiler anomalilere multi-
disipliner yaklagim dogru tan1 ve tedavi oranlarin
arttirmaktadir. Isimlendirmeyle ilgili en sik yapi-
lan yanlis, vendz malformasyon yerine hemanji-
yom teriminin kullanilmasidir. Isimlendirmede
vaskiiler malformasyonlarda sonu “-om” ekiyle bi-
ten (6rn: lenfanjiyom) tiimoral bir olusumu telkin
ettigi i¢in kullanilmamalidir. Kavernéz hemanji-
yom tabiri ventz malformasyon yerine yanls ola-
rak kullanilmistir. Bu durum karisikliklara yol
acmigtir. Bu nedenlerle kapiller-kavern6z heman-
jiyom ayrimi terk edilmelidir.?

I GENEL GORUNTULEME OZELLIKLERI

Infantil hemanjiyomlarin tanisi genellikle problem
olusturmaz ve klinik olarak konulur. Goriintiileme

TABLO 1: Vaskiiler anomalilerin siniflamasi.

Vaskiiler Anomaliler

Hemanjiyom (Tiimér)

® infantil Hemanjiyom (%90)

= “Rapidly Involuting Congenital Hemangioma (RICH)”
= “Non-involuting Hemangioma”

= intramuskiiler Hemanjiyom

Malformasyonlar

Yavas Akim

= Kapiller Malformasyon

= Vent6z Malformasyon

= |enfatik Malformasyon

Hizh Akim

= Arteriyovenéz Malformasyon
Kombine

= Klippel-Trenaunay sendromu
= Parkes-Weber sendromu

= Proteus sendromu

Mulliken ve Glowacki'nin yaptigi siniflamadan esas alinmistir.!

TABLO 2: Vaskiiler anomalilerde kullanilan tedavi yéntemleri.

Tedavi Yontemi

Lazer-FPDL, Nd-YAG, Diod vs.
Cerrahi rezeksiyon
Direkt ponksiyonla skleroterapi

Arteriyel selektif embolizasyon

Farmakolojik Tedavi-Stereoidler, IF-a 2a ve 2b, vinkristin, siklofosfamid, bleomisin +H +-

Vaskiiler Timoér Vaskiiler Malformasyon

+ +++ (KM)
++ ++
+++ (VM, LM)
+ (AVM)
+- +++ (AVM)

KM: Kapiller malformasyon; AVM: Arteriyovendz malformasyon; VM: Vendz malformasyon; LM: Lenfatik malformasyon.
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infantil hemanjiyomlarda ¢ogu zaman gereksizdir.
Herhangi bir sekilde tedavi planlanan her hastada
goriintiilleme yapilmalidir. Goriintiilemede ilk se-
cilecek yontem ultrasonografi (USG) ve Doppler
US olup en iyi goriintiileme yontemi manyetik re-
zonans goriintiileme (MRG)’dir (Tablo 3). Bilgisa-
yarli tomografi (BT)'nin vaskiiler anomalilerin
tanisindaki yeri BT anjiyografi uygulamasi ile sinir-
lidir. Intralezyonel anjiyografi ve dijital substrak-
siyon anjiyografi (DSA) o6zellikle girisimsel tedavi
yapilacak ven6z malformasyon ve arteriyovenoz
malformasyon (AVM)’lu hastalarda tercih edilmek-
tedir. Direkt grafi venoz malformasyonda goriilen
flebolitleri ve eslik eden kemik patolojilerini gos-
termekte faydalidir.*®

Hemanjiyomlar vaskiiler malformasyonlardan
ayirmada en 6nemli ayrim yumusak doku kitlesi
olup olmamasidir. Eger yumusak doku kitlesi var-
sa, tan1 olarak vaskiiler malformasyon yerine he-
manjiyom distnilmelidir> Hemanjiyomlar:
vaskiiler malformasyondan ayirt etmede rezistif in-
deks (RI) veya pik sistolik hiz élgiimleri faydali de-
gildir. Hemanjiyom ve AVM’lerin ortalama RI
degerleri lenfatik malformasyondan belirgin dii-
stiktiir. AVM’nin pik sistolik hizi hemanjiyom ve
lenfatik malformasyondan yiiksektir. Ancak olduk-
¢a degisken degerler bulunmasi nedeniyle istatis-
tiksel olarak anlaml bir farklilik bulunmamaktadir

COCUKLUK GAGINDA VASKULER ANOMALILER: RADYOLOJIK YAKLASIM

ve bu durum nedeniyle pik sistolik hiz, Ri ve damar
dansitesi 6l¢iimlerinin sorgulanmasina neden ol-
maktadir.” Dubois ve ark.nin 6nerdigi vaskiiler yo-
gunluk (vascular density) 6l¢timleri belirgin fayda
saglamaz.® Bu ol¢iim su sekilde yapilmaktadir: En
yogun vaskiiler alan secilerek, burada 1 cm?1ik bir
ilgi alan1 belirlenir. Bu alan igerisindeki renk akim
sinyalleri 6l¢iilerek diistik (0-2), orta (2-4) ve yiik-
sek (>4) vaskiiler yogunluk olarak siniflandirilir. Bu
6lctimlere gore hemanjiyom ve AVM’ler arasinda
ayrim icin istatistiksel fark yoktur. Ancak heman-
jiyom ve AVM’leri diisiik akimli venéz malformas-
yonlardan ayirmada faydalidir.?

MRG, ozellikle yag baskili T2A goriintiiler lez-
yonun uzanimini, gradient eko goriintiiler lezyo-
nun vaskiilaritesini (yavag akim-hizl akim ayrimi)
belirlemede, kontrast madde enjeksiyonu yavas
akimli lezyonlari ayirt etmek i¢in kullanilir.’

HEMANJiYOM

Hemanjiyomlar, vaskiiler endotelyal hiicrelerin be-
nign neoplastik proliferasyonu ile karakterize lez-
yonlardir (Tablo 4). Hizla boliinerek ¢ogalan
endotel hiicrelerinden olugur. Infantil hemanji-
yomlar kapiller kaynaklidir. Cocuklarda en sik go-
rilen timordir. Yenidoganlarda %2.5 oraninda
goriiliir. En sik rastlanan tipi %90 siklikta goriilen
infantil hemanjiyomdur. Viicutta herhangi bir yer-

TABLO 3: Temel vaskiler anomalilerin tipik radyolojik bulgulari.

Lezyon DSA MRG

Hemanijiyom ® Dilate arter ve venler

Vendz Malformasyon = Vendz fazda lezyonun opasifikasyonu

Lenfatik Malformasyon = Avaskiiler

Arteriyovendz Malformasyon = Dilate arterler
= Nidus

= Drenaj venlerinde arteriyel fazda dolum

= Dizgiin ve belirgin kontur

® Homojen kontrast tutan kitle

= “flow voidler”

= T2A'da yiiksek sinyal intensitesi = Komprese edilebilen dilate
kontrast madde ile lezyonun
opasifikasyonu

= “flow void” yoktur

= T2A'da yiksek sinyal intensitesi ™ Komprese edilebilen kanallar -~ ® Kontrast tutmayan yumusak
kontrast tutulumu sadece
septalarda veya periferiktir

= flow void yoktur

= “flow void”

= Kitle yoktur

Doppler USG BT
= Arter ve venleri olan solid kitle = Homojen kontrast tutan kitle

® Dilate damarlar

= Gecikmis kontrast tutulumu

vendz bogluklar = Flebolit

doku anormalligi

= Dilate arter ve venler = Dilate arter ve venler
= Drenaj venlerinde arteriyalize

akim formu

USG: Ultrasonografi; BT: Bilgisayarli tomografi; MRG: Manyetik rezonans gérinttileme.
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TABLO 4: infantil hemanjiyom ile vaskiiler malformasyonlarin farklari.

infantil Hemanjiyom

« infantil ve gocukluk

* 3-9 kadin/1 erkek

* Dogumdan sonra ortaya gikar

* Viicut ile orantisiz bliylime

* Artmig hiicre déngiisii ve mastositler

* Spontan rezoliisyon, farmakolojik tedavi

Vaskiiler Malformasyon

* Tedavi edilmezse hayat boyu devam eder

* 1 kadin/1 erkek

* Dogumda vardir

* Viicut ile orantili blylme

* Normal hiicre dénglisti ve mastositler

« Cerrahi, lazer, skleroterapi, endovaskiler tedavi..

de goriilebilmekle birlikte en sik bag boyunda gorii-
lir (%60). En sik goriilen ekstrakutanoz lokalizas-

yon karacigerdir.*!°

Konjenital hizli gerileyen hemajiyom (conge-
nital rapidly involuting hemangioma) infantil he-
manjiyom ile benzer olup asil farki dogumda tam
gelismig olarak var olmasidir ve bir yil iginde hizh
bir sekilde kaybolur. Gerilemeyen hemanjiyom ve
intramuskiiler hemanjiyom ise ileri yastaki ¢ocuk-
larda goriiliir. Ancak bu {i¢ hemanjiyom tipi nadir
goriiliir. Bes-yedi yasin iizerindeki ¢ocuklarda in-
fantil hemanjiyom ayirici tanida diisiiniilmemeli-
dir.®

Hemanjiyomlar genellikle hemen dogum son-
ras1 goriilmez ancak %30-50 oranda ciltte telenji-
ektazinin eslik ettigi soluk bir 6ncii cilt lezyonu
bulunur. Daha sonra bu lezyonun oldugu alandan
hemanjiyom biiyiimeye baslar ve hizli bir sekilde,
hastanin viicut bitytime hizindan ¢ok daha hizl bir
sekilde boyut artis1 olur. Bu biiytime yaklasik 1 y1l
stirer ve bu doneme proliferatif faz ad1 verilir. Da-
ha sonra hemanjiyom ¢ok daha yavag bir hizla kii-
¢liliir ve bu doéneme involiisyon fazi adi verilir.
Involiisyon fazi yaklagik 5-7 yil siirer. Tahmini kii-
¢lilme orami yillik %10°dur. Yani 5 yil sonunda
%50, 7 y1il sonunda %70 ve 9 yil sonunda %90’dur.
Genellikle ciltte herhangi bir iz birakmadan kay-
bolmasinin yaninda iz kaldig1 durumlarda olmak-
tadir.*

Hemanjiyomlar genellikle komplikasyonsuz
olarak iyilesir ancak komplikasyonlarin ortaya ¢ik-
t1g1 durumlar da olabilir. Bu komplikasyonlar ge-
nellikle biiylimenin en hizli oldugu ilk 6 ayda
ortaya ¢ikar. En sik goriilen komplikasyon %5-10
oranda ortaya ¢ikan iilserasyondur. Bununla birlik-

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2011;20(3)

te belirgin kanama, ambliyopi, hava yolu obstriik-
siyonu, diffiiz neonatal hemanjiyomatozis gelisimi,
hipotiroidi ve PHACE sendromu gibi yapisal ano-
malilere eglik etmesi de hemanjiyomlarin kompli-
kasyonlar1 arasinda sayilabilir.* PHACE send-
romunda posterior fossa anormallikleri, servikofa-
siyal bolge hemanjiyomlari, arteriyel serebrovas-
kiiler anomaliler, kardiyak anomaliler ve goz
anomalileri bulunmaktadar.

Hemanjiyomlarda genellikle goriintiilemeye
gerek kalmadan tani konur. Goriintiileme endikas-
yonlar: sunlardir:!!

= Siipheli tan1.
= Basg-boyunda genis hemanjiyomlar.

® Omurga tizerinde yerlesen hemanjiyom-
lar.

= Cok sayida kutan6z hemanjiyomlar (>4).
B Genis perineal hemanjiyomlar.

® Trombositopeniye eslik eden hemanji-
yom.

USG’de diizgiin konturlu, homojen, solid kitle
olarak izlenir. Doppler USG’de 6zellikle prolifera-
tif fazda daha belirgin olmak iizere arteriyel ve ve-
noz kanlanma saptanir. Arteriyel kanlanma diisitk
direnclidir. Probu bastirmakla ven6z malformas-
yonda oldugu gibi lezyonda kompresyon izlenmez
(Resim 1). BT ve MRG’de diffiiz yogun kontrast tu-
tan kitle izlenir. Kitle T1A goriintiilerde hipoin-
tens, T2A goriintiilerde hiperintens 6zelliktedir.
Kitle i¢inde T2A goriintiilerde hipointens sinyal
kayb: (flow void) izlenir (Resim 2).6

Infantil hemanjiyomlar genellikle tedaviye ge-
rek kalmadan spontan rezoliisyona ugrar. Spontan
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RESIM 1: Bes aylik erkek infantta orta hatta sternum komsulugunda, cilt ve cilt altinda yerlesim gsteren, cilek renkli, ciltten kabarik, dogumdan 2 hafta sonra
ortaya ¢ikan ve boyut artisi gosteren infantil hemanjiyom ile uyumlu kitle lezyonu izlenmektedir (A). USG'de diizglin konturlu hipoekoik kitle lezyonu izlenmek-
tedir (B). Renkli Doppler USG'de (C) kitle icerisinde yogun arteriyel ve vendz vaskilarite izlenmektedir; arteriyel akimda spektral Doppler USG (D) incelemesinde

diistik direncli akim formu vardir.

RESIM 2: Koronal T1A (A), T2A (B) ve kontrast sonrasi T1A (C) gériintiilerde sagda intraorbital yerlesimli, diizgtin lobiile konturlu, homojen kontrast tutan ve
icerisinde T2A hipointens “flow void” alanlari iceren infantil hemanjiyom icin tipik kitle izlenmektedir.

rezoliisyon olmadigi durumlarda medikal tedavi
uygulanir. Tuttugu yere gore fonksiyon kaybina
yol agiyorsa veya komplike hale geldiyse cerrahiye
bagvurulur.

KAPILLER MALFORMASYON

En sik goriilen vaskiiler malformasyonlardir. Eski
ad1 Porto garabi lekesidir. Cilt ve mitkéz membran-
larda yer alan kapiller damarlardan koken alirlar.
Dogumda vardir ve spontan rezoliisyon goriilmez.
Yiizde trigeminal sinir dermatomunu tutmas: tipik-
tir. Belirgin bir goriintiileme 6zelligi yoktur. Rad-
yolojik olarak 6nemi diger vaskiiler anomalilerin
eslik etmesidir. Gortintiileme ile eslik eden vaskii-
ler malformasyonlarin varligi arastirilir. Sturge

236

Weber, Klippel-Trenaunay ve Proteus sendromu
ile birliktelik gosterir. Lazer tedavisi olduk¢a baga-
rilidir (Resim 3)."2

VENOZ MALFORMASYON

En sik goriilen semptomatik vaskiiler malformas-
yonlardir. Genellikle ileri ¢cocukluk ve geng eriskin
donemde semptomatik hale gelirler. Dogustan var-
dir ve tedavi edilmedigi takdirde diizelmez. Duvar-
larinda diiz kas icermeyen anormal venéz yapilarin
bir araya gelmesi ile olusan vaskiiler yapilardan
olusur. Palpasyonda hemanjiyomdan farkli olarak
olduk¢a yumusaktir. USG probu ile bastirildiginda
kompresyon izlenir. Genellikle mavi mor renklidir
ancak ciltten derinde yerlesim gosterdigi zaman bu

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2011;20(3)
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RESIM 3: 17 yasinda kiz cocukta dogumdan itibaren var olan infraorbital yer-
lesimli mor renkli kapiller malformasyon ile uyumlu lezyon izlenmektedir (A).
Lezyon diod lazer tedavisi sonrasi hemen tamamen dizlemistir (B).

renk degisikligi fark edilmeyebilir. Dolagimi boza-
rak komsu kemik yapida kronik beslenme bozuk-
lugu ve deformasyona yol acabilir. Tipik olarak
kalsifiye trombiis yapilari izlenir (flebolit). Komsu
kemik degisiklikleri ve flebolitlerle birlikte izlen-
diklerinde yanlslikla ventz malformasyon yerine
hemanjiyom olarak isimlendirilmislerdir.*®

Puig ve ark. venoz malformasyonlar: 4 grupta
siniflamiglardir: 1) periferik drenaji olmayan izole
malformasyon; 2) normal venlere drene olan mal-

Ali YIKILMAZ ve ark.

formasyon; 3) genislemis venlere drene olan mal-
formasyon; ve 4) displazik venoz ektazi.'®

Lezyonlar ¢ok kiigiik olabilecegi gibi bir ekstre-
miteyi tamamen tutabilir. Izole olarak gériilebilece-
gi gibi Klippel-Trenaunay sendromu, Maffucci
sendromu ve “Blue Rubber Bleb Nevus” sendromu-
nun bir komponenti olarak da kargimiza ¢ikabilir.

Tanida rontgende flebolitler karakteristik ola-
rak diizglin konturlu, santrali radyolusen nodiiler
opasiteler seklinde izlenir. USG’de anekoik kistik
yapilar izlenir. Doppler USG ile i¢lerinde yavas ve-
no6z akim alinabilir veya alinmayabilir. Probla bas-
tirildiginda kompresyon izlenir. MRG’de T1A
gortntiilerde hipointens, T2A goriintiilerde hipe-
rintens 6zellikte lobiile konturlu kistik yapilar izle-
nir. T2A goriintiilerdeki sinyal artis1 sivi sinyal
intensitesinde olup hemanjiyomlarda goriilenden
daha yiiksektir. Kontrast madde enjeksiyonu sonra-
s1 genellike kontrast madde tutulumu gozlenir (Re-
sim 4). Intralezyonel anjiyografi ile venéz malfor-
masyonun uzanimi ve agildig venoz yapilar olduk-
ca iyi bir sekilde ortaya konabilir. Tedavide direkt
ponksiyonla skleroterapi veya cerrahi uygulanir.

RESIM 4: Sag skapular bélge lateralinde dogumdan itibaren var olan sislik sikayeti ile bagvuran 13 yasindaki erkek cocukta bu alanda sislik izlenmektedir (ok)
(A). Bu bolgeye yonelik alinan direkt grafide yumusak doku icerisinde flebolit ile uyumlu santralleri radyolusen olan, diizglin konturlu nodiiler radyoopasiteler izlen-
mektedir (B). Bu bélgeye yonelik yapilan USG (C) ve Doppler USG (D) tetkiklerinde bu alanda kitle lezyonu ve vaskiilarite saptanmadi ancak flebolitler poste-
rior akustik gdlgesi olan ekojen odaklar seklinde izlendi. Aksiyel T1A (E), kontrast sonrasi T1A (F) T2A (G) ve gdrunttilerde bu alanda heterojen kompleks yapida
icerisinde kuitik kistik alanlarinda bulundugu, kontrast tutan lezyon izlendi. Kistik komponentlerdeki sinyal intensitesi belirgin yiiksektir.

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2011;20(3)

237



Ali YIKILMAZ ve ark.

LENFATIK MALFORMASYON

Lenf kanallarinin anormal gelisimi sonucu ortaya
¢ikan malformasyonlardir. Viicutta herhangi bir
yeri tutabilirler ancak en sik (%75) bas boyunda
yerlesim gosterirler. Daha once kullanilan kistik
higroma terimi artik kullanilmamaktadir. Makro-
kistik, mikrokistik veya bunlarin ikisinin de bir
arada oldugu mikst tipte olmak tizere 3 sekilde kar-
simiza ¢ikar. En stk mikrokistik tipi goriiliir. Mikst
tipe basta bas boyun bolgesi olmak iizere sik rastla-
nir. Tanis1 genellikle kolaydir ve goriintiilemeye
gerek kalmadan klinik olarak konulur.

Makrokistik formunda i¢i §iloz vasifli siv1 ile
dolu genis kistik lezyonlar seklinde izlenir. Mikro-
kistik tipinde genellikle kistler goriintiilenemeye-
cek kadar kiictiktiir ve solid kitle seklinde
karsimiza ¢ikar. Bu durumda diger tiimorlerle ka-
rigabilir.

Lezyonlar kistik oldugu zaman USG’de aneko-
ik olarak izlenir. Sivi-siv1 seviyeleri lezyon igerisi-
ne kanamaya bagh olarak sik goriiliir ve USG’de
seviye veren farkli ekodaki icerik goézlenebilir.
Doppler USG’de kanlanma beklenmez. MRG’de
T1A goriintiilerde hipointens, T2A goriintiilerde
hiperintens olarak izlenir. Duragan akima baglh ola-
rak T2A sinyal intensitesi belirgin yiiksektir. Kana-
maya bagli T1A hiperintens goriiniim ve s1vi-sivi
seviyesi MRG’de gozlenebilir (Resim 5). Normalde
kontrastlanma beklenmez. Kontrastlanma sadece
cevreseldir veya septalarda goriiliir; buna bagh ola-
rak ortaya cikan halkasal kontrastlanma tipiktir
(ring arc). Ancak mikrokistik tipinde kontrastlan-
ma gozlenebilir ve ayiric: tanida karisikliga yol aga-

bilir. Bununla birlikte ¢ogu lenfatik malformasyon

COCUKLUK GAGINDA VASKULER ANOMALILER: RADYOLOJIK YAKLASIM

kontrastlanmaz ve bu vendz malformasyon ve he-
manjiyomlardan ayrimda en belirleyici 6zellik-

tir, 414

Tanis: asil olarak cerrahidir. Cerrahi yapila-
madig1 zaman veya kii¢iik lezyonlarda skleroterapi
uygulanabilir. Lezyonlar genellikle infiltratiftir ve
rekiirrens sik goriiliir; bu nedenle tekrarlayici cer-
rahiler uygulanmasi gerekebilir.

ARTERIYOVENOZ MALFORMASYON

AVM’ler arada kapiller bir yatak olmadan arterle-
rin direkt olarak vendz sisteme agilmasiyla karak-
terize hizli akimli vaskiiler malformasyonlardir.
Cok sayida arter ve ven olaya karigir. Tortiiyoz ve
displastik damarlar lezyonun orta kisminda yumak
olusturur ve buna nidus adi verilir. Arteriyovendz
fistiilde de benzer sekilde kapiller yatak yoktur ve
arteriyovenoz sant olusur ancak olaya tek bir arter
ve ven karigir.

AVM’ler %40 oranda dogumda vardir ancak
klinik olarak sessizdir. Genellikle ilerleyerek ¢o-
cukluk doneminde kendini gosterir ve semptoma-
tik hale gelir. Tuttugu yere gore ciddi kompli-
kasyonlar ortaya cikarabilirler ve vaskiiler malfor-
masyonlarin en tehlikelileri olarak kabul edilirler.
AVM’ler klinik olarak ISSVA-Schobinger sinifla-
masina gore 4 evrede incelenir: 1) uyku donemi; 2)
biiytime donemi; 3) destritksiyon dénemi; 4) des-
tritksiyon ve konjestif kalp yetmezligi dénemi.* ilk
donemden itibaren Doppler USG arteriyelize ve-
noz akimi gostererek arteriyovenoz santi ortaya ko-
yar. DSA, BT ve MR anjiyografide erken arteriyel
fazda ven6z akim izlenir (Resim 6). MRG’de dilate
besleyici ve drenaj damarlari ile iligkili dilate vas-

RESIM 5: Sag skapula komsulugunda cilt altinda aksiyel T1A (A), kontrast sonrasi T1A (B) ve T2A (C) ve gorintiilerde ~3x2 cm dlciisiinde septal kistik lezyon
izlenmektedir. Lezyon igerisinde sivi-sivi seviyesi var olup dependan kisim hemoraji ile uyumlu olarak T1A gériintide hiperintens, T2A gériintiide hipointenstir.
Lezyon duvarinda ve septalarda kontrastlanma vardir (C). Cerrahi rezeksiyon sonrasi patolojik tani lenfatik malformasyondur.
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RESIM 6: Sol uyluk distal ug medialinde, femur metafizyodiyafizer bileske komsulugunda cilt altinda yiizeyel femoral arterin kiigiik dallarinda beslenen AVM ile
uyumlu vaskiiler yumak izlenmektedir. Ana femoral arter kateterizasyonu sonrasi alinan DSA gériintilerinde lezyonda erken arteriyel fazda (A, B) vendz donis
izlenmekte olup vendz fazda (C) lezyon sebat etmektedir. Lezyonun intraarteriyel siyanoakrilat ile embolizasyonu sonrasi alinan DSA gériintisinde (D) lezyo-

nun kayboldugu izlenmektedir.

kiiler kanallar izlenir. Anormal vaskiiler yapilar
T2A goriintiilerde hipointens “flow void’ler ve gra-
dient eko goriintiilerde hiperintens noktasal odak-
lar seklinde kolaylikla izlenir. Tipik olarak
yumusak doku kitlesi olmaz; ancak lezyon ¢evre-
sindeki yumusak doku sinyal degisiklikleri ve kont-
rast tutulumu kitle benzeri bir gériiniim verebilir.
Bu durum o6zellikle AVM kas kilifina sinirli oldugu
zaman olur ve bu durumda vaskiiler tiimoérler ile
ayrimu zor olabilir. Tedavide embolizasyon, cerra-
hi veya bunlarin kombinasyonlar1 uygulanir.*'*

KOMBINE VASKULER MALFORMASYONLAR

Bunlar tutulan organlarda asir1 biiytime ve birden
fazla vaskiiler malformasyonun bir arada gortilme-
siyle karakterize nadir goriilen malformasyonlar-
dir. Baslica yavas akimli olanlar Klippel-Trenaunay

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2011;20(3)

sendromu ve Proteus sendromu iken, hizli akimh
olan Parkes-Weber sendromudur.

Klippel-Trenaunay sendromunda kapiller, ve-
noz ve lenfatik malformasyonla birlikte unilateral
alt ekstremitede agir1 biiyiime vardir. Agir olgular-
da derin venoz sistem de hipoplaziktir ve dolagim
dilate yiizeyel venlerle saglanir. Bu durumda derin
venoz sistemin degerlendirmesinde MR venografi
kullanilir. Detayh degerlendirme gereken olgular-
da ayak dorsalinden intravenoz olarak verilen kon-
trast madde sonras: yapilan direkt BT venografi
tetkiki oldukgca faydal bilgiler saglamaktadir (Re-
sim 7).1516 Parkes-Weber sendromu Klippel-Trena-
unay sendromuna benzer; farkli olarak arteri-
yovenoz fistiiller vardir. Proteus sendromu verrii-
koz neviis, makrosefali, lipomlar, el ve ayaklarda
gigantizm ile karakterizedir.
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RESIM 7: Klippel-Trenaunay tanisi alan 7 yasindaki kiz cocugunda sol alt ekstremitede hipertrofi izlenmektedir (A). Her iki ayak dorsalinden verilen kontrast madde
sonrasi yapilan direk BT venografide ti¢ boyutlu hacim érneklemeli goriintillerde (volume rendered) (B-D) solda ana, ylizeyel ve derin femoral venlerde belirgin
hipoplazi izlenmektedir. Sol alt ekstremitedeki vendz déniis dilate yiizeyel venlerle (lateral ven) ana femoral vene olmaktadir. Ayrica diz altinda yaygin varikéz
venler izlenmektedir.
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