
 

 

 

                    

 

 

 

 

T.C. 

HACETTEPE ÜNĠVERSĠTESĠ TIP FAKÜLTESĠ 

ÇOCUK SAĞLIĞI VE HASTALIKLARI ANABĠLĠM DALI 

 

 

 

DÜġÜK AKIMLI VASKÜLER MALFORMASYONU 

OLAN HASTALARIN RETROSPEKTĠF ANALĠZĠ 

 

 

 

Dr. Berna UZUNOĞLU 

 

 

 

UZMANLIK TEZĠ 

 

 

 

 

ANKARA 

2021 

 



 

 

 

 

 

 

 

T.C. 

HACETTEPE ÜNĠVERSĠTESĠ TIP FAKÜLTESĠ 

ÇOCUK SAĞLIĞI VE HASTALIKLARI ANABĠLĠM DALI 

 

 

 

DÜġÜK AKIMLI VASKÜLER MALFORMASYONU 

OLAN HASTALARIN RETROSPEKTĠF ANALĠZĠ 

 

 

Dr. Berna UZUNOĞLU 

UZMANLIK TEZĠ 

 

 

 

TEZ DANIġMANI 

Prof. Dr. Nilgün KURUCU 

 

 

 

ANKARA 

2021 



 

 

I 

ÖZET 

GiriĢ ve Amaç  

V s    r      r  sy    r    r y             v s        z v  

    y     z        r          r        r s  u u   u          z  v y      r   z  

       t   v s    r   zy    r  r   u   zy    r      ru s         r    s  uy u  v  

   ru t   vi y                r     s     s         u         t   r  V s    r 

     r  sy    r   t   v s             t   v ,   z r,   rr    r z  s y  , 

    v s    r t   v  v y   u   r          sy  u uy u        r   u           

    ,              v s    r      r  sy  u        st   r        r  i  

 i  i  ri i,   i i   z   i   ri i, uy u      t   vi  ri v   u t   vi  r  y   t  r    

    r    ir   tir   

Hastalar ve Yöntem  

 u        y  H   tt p  Ü iv rsit si T p F    t si Ç  u  S       v  

H st      r  A   i i  D   , Ç  u  O      isi  i i  D   ‟   01 01 1999-

31 06 2020 t ri   ri  r s        vur   236   st     i    i  i  H st   r     y t  r  

i       r   y        r ,  u y     u  u  r , r  y    i   u  u  r    y   i  i, 

 r      i  s r  i     t  r    r  i       i  H st   r  uy u         i  l tedaviler, 

skleroterapi ve cerrahi tedavilerin etkinlikleri radyolojik/klinik ve semptomatik 

  v p    r       r    iri  i   

Bulgular 

120‟si   z (%50 8), 116‟s  (%49 2)  r   ti (K z/ r   : 1 03)  H st   r    rt      

t         y    54 2±55 1 (0-216) ay idi. H st   r   %1 7‟si    ( :4)   pi   r, 

%24.6‟s nda (n:58) v   z, %33.9‟unda (n:80)      ti , %39 8‟i    ( :94)   st    

    i   tipt  v s    r      r  sy   s pt      H st   r   y       v  

   irti  ri i  i             v y   i    ri i  i     r    i  i i y    rt      16 7±36 9 

(0-200) ay i i  S  pt    r                  t   y      r       s r   rt      



 

 

II 

36.6±46.3 (0-200)  y    r     s p       Yir i    uz   st    v s    r 

malformasyon Klippel-Trenaunay (n:10), Gorham-Stout (n:9), Blue Rubber Bleb 

(n:5) gibi bir s   r  u     p    ti    r    u u    t y    H st   r   %22 8‟i 

( :54) t   visiz iz    i,  u   st   r   i isi      pi   r 19‟u    v   z, 20‟si    

    i  , 13‟          ti       r  sy   v r    H st   r   69‟u   s         i    

t   vi, 32‟si   s      s   r t r pi, 17‟si   s        rr  i, 27‟si   s   r t r piy  

ek    r      i    t   vi, 22‟si      i    t   viy        r     rr  i i    ,  iri   

s   r t r piy        r     rr  i i    , 14‟       i    t   viy        r   

s   r t r pi v    rr  i uy u      t   T          v   i  r t   vi  r i    ir i t  

  rr  i uy u        st   r   %79 6‟s       zy  u            %61 1‟i i  

s  pt    r     iyi      t spit   i  i  S   r t r pi uy u        st   r   

%67 5‟i    r  y    i /  i i  y   t, %79 7‟si    s  pt   ti  y   t         

Medikal tedavide 120 hastada sirolimus, 43 hastada propranolol ve 11 hastada 

i t r  r    u            up 48   st     ir      z   i    uy u      t   C rr  i 

uy u        st   r  % 79 6's       zy     yutu            t spit   i  i  v  % 

61.1'inde semptomlarda iyil     t spit   i  i tir  S   r t r pi uy u      

  st   r   r  y    i  /   i i  y   t  v  s  pt   ti  y   t  s r s y   % 67.5 ve % 

79.7 idi. Sir  i us        st   r   %54.2‟sinde radyolojik/klinik olarak boyut 

       si, %74.2‟sinde klinik olarak semptomlard    z       z       i   

Sonuç 

V s    r      r  sy    r           t   v ,   rr    v  s   r t r p ;    ru 

s         r   y p      , uy u  y  t   s  i  i i s r      v  i ir v   t i  t   vi 

s        ri ir  

 

Anahtar kelimeler: V s    r      r  sy  , ISSVA s         r  s , 

skleroterapi, cerrahi tedavi, sirolimus    
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ABSTRACT 

Introduction 

Vascular malformations are localized or generalized (focal or diffuse) 

congenital vascular lesions that occur as a result of abnormalities in stages of 

vasculogenesis and angiogenesis in the embryonic period. Correct classification 

of these lesions is very important in determining the appropriate treatment. 

Medical therapy, laser, surgical resection, endovascular therapy, or their 

combinations can be used in the treatment of vascular malformations. The aim of 

this study is to evaluate the demographic and clinical characteristics and treatment 

outcomes of patients with low-flow vascular malformation. 

Materials and Methods 

236 patients who applied to the Department of Pediatrics, Division of 

Pediatric Oncology at Hacettepe University Faculty of Medicine between 

01.01.1999-31.06.2020 were included in this study. The records of the patients 

w r  r vi w   r tr sp  tiv  y  P ti  t‟s    p  i ts,   i i     x  i  ti  s,     

radiological findings were recorded, and their photographs were evaluated in 

chronological order. The efficacy of medical treatments, sclerotherapy, and 

surgical treatments applied to the patients were recorded as radiological/clinical 

and symptomatic response. 

Results 

Of the patients, 120 (50.8%) were girls, 116 (49.2%) were boys (Girl /Boy: 

1.03). The mean age of diagnosis w s 54 2±55 1 (0-216) months. Capillary 

malformation was found in 1.7% (n = 4), venous in 24.6% (n = 58), lymphatic in 

33.9% (n: 80) and combined type vascular malformation in 39.8% (n = 94) of 

patients. The mean age at which symptoms were noticed by the family or the 
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onset of complaints w s 16 7±36 9 (0-200) months. The mean duration between 

t     s t    sy pt  s      i    sis w s 36 6±46 3 (0-200) months. Vascular 

malformation was found in 29 patients as a component of syndromes such as 

Klippel-Trenaunay (n: 10), Gorham-Stout (n: 9), Blue Rubber Bleb (n: 5). Fifty-

four (22.8%) patients were followed up without treatment, of these cases, 2 had 

capillary malformation 19 had venous malformation, 20 had combined and 13 had 

lymphatic malformation. Treatments applied to the patients were determined as 69 

medical treatment, 32 sclerotherapy, 17 surgical treatment, 27 sclerotherapy and 

medical treatment, 22 medical treatment, and surgery, 1 sclerotherapy and 

surgery, 14 combinations of medical treatment, sclerotherapy, and surgery. In 

medical treatment, sirolimus was used in 120 patients, propranolol in 43 patients 

and interferon in 11 patients, and more than one drug was used in 48 patients. In 

79.6% of the patients who underwent surgery alone or in combination with other 

treatments, a reduction in the size of the lesion was detected and in 61.1% of these 

cases improvement in the symptoms were detected. Radiological/clinical response 

and the symptomatic response of patients who underwent sclerotherapy were 

67.5% and 79.7%, respectively. It was observed that 54.2% of the patients who 

received sirolimus have a decrease in the size of lesion radiologically or clinically 

and 74.2% of these cases had a clinical improvement in symptoms. 

Conclusion 

Medical treatment, surgery, and sclerotherapy could be applied to patients 

with vascular malformations as safe and effective treatment options with the 

correct classification and selection of the appropriate technique.     

 

Keywords: Vascular malformation, sclerotherapy, surgery, sirolimus 
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1. GĠRĠġ VE AMAÇ    

V s    r      r  sy    r (VM), v s    r sist  i    r     i     i i i 

s r s    ki hatalar nedeniyle  rt y              i  r ir  E   t        s    r    

           it    is  r i      r  r      u ur  r  V s    r      r  sy    r s   

  r       r   st      ru u u   u tur   t   r  Çocuklu               s   

  r          r   r t   y    rup  r       r    z        t   rlar  V s    r 

     r  sy    r   terminolojisi ve s         r    s     i   r     uzu  y    r 

devam  t i tir  G     z   ISSVA (İnternational Society for the Study of 

Vascular Anomalies) t r           ri    v  2018‟             i  olan s         

 u         t   r  V s    r      r  sy  lar  i     leri    i   s        r tipi   

  r    pi   r, v   z,  rt riy  ,      ti  v   u   r    ir i t    r    siy     u    

    i   tip  r    r   s         r     t   r   u s        y        r     zyon 

i i    i                z      r     y  s   v                 zy    r    r   

 yr    i ir  r  V  u u          r      s       r    i    bu lezyonlar 

asemptomatik olabilmekle beraber   r ,   r p ti,   z  ti  s ru   r, fonksiyonel 

problemler, kanama ve k  p y t  z i i gibi klinik durumlara sebep 

olabilmektedir. 

V s    r      r  sy    r   t   v s             t   v ,   rr    r z  s y   

ve skleroterapi t        r    veya kombine olarak uygulanabilir. Bu y  t    rin 

hepsinde benzer t   vi  t i  i i   v ut   up s  i      t   viyi   zy  u  

 z   i   ri,    i i      yi i v    st     t r i i    ir     t  ir   

 u           1999-2020 y    r   r s     t        , t  ip v  t   visi y p     

             v s    r      r  sy    r        r  i  v    i i   z   i   ri i , 

uygu      t   vi  ri  v  t   vi y   t  r         r    iri   si           t r     
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2. TANIM VE SINIFLANDIRMA  

V s    r       i  r (VA)     r  r      i i s     zu  u   r      v s    r 

t   r  r      r    i   ,   r  iri   r      i i   z   i   r   st r  i   , geni  v  

   p   s  ir   st      ru u u   ps r (1). V s    r       i  r genellikle    u  

v       s   y  t   u  u v rir  „‟Hemanjiyom‟‟ t ri i y    r   pek       r    

v s    r anomalinin              r    u         t r   u   st      r      ru 

t         s , isi     ir    ri v  s         r    r  y    r   pr      

  u tur u tur  D  ru s         r  malar  ise uy u  t   vi y            

   ir     si    s         u         t   r  E  riy     z s r s     v s        z 

ve anjiyogenez s r    ri i           s , fizyolojik ve patolojik 

   v s    riz sy        iz    r      rt y     u   s  bu gruptaki hast      r   

p t     z  ri i       iyi          s    s       t r   u     y   r     r      st     

 rup  r  t           v  t r i     i   z      i tir. Bu  r  t r    r            

1982'   Mu  i    v  G  w   i t r           ri    v s    r       i  r 

s         r  s     i    pt     u    r   t r  1996 y       ISSVA  isp t   

  si siz  ir s         r   sist  i    i tir i  v  2014 ISSVA G     Kuru u 

t r           y      r viz    i  i  v rsiy     i i  uy u       y y       r   

 u        y           t r  D    s  r   u s         r  , t   r  iy    isi v  

    ti i   i i  i  v ri  ri   rt  s  sebebiyle, M y s 2018‟   A st r   ‟   

  z        21. ISSVA seminerinde    i   tilip          mi tir (1-3). Bu 

s         r  y    r  VA‟  r, v s    r t   r  r v  v s    r      r  sy    r 

(VM)    r   i iy   yr     t r (Tablo 1).  

V s    r      r  sy    r   r        r tip  ri i     i i s     zu  u u i   

 rt y              it         i  r ir  Hemanjiyomlar ise kapiller endotelin 

pr  i  r sy  u i     u       i   t   r  ri             r         r     r     
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   u s   v s    r       ri    y      u  u u u       iy    r   u tur   t   r 

(4). 

Tablo 1. Vasküler Anomalilerin Sınıflaması 

ISSVA s         r  s  r   r  s        t r (3). 

F r      i i  v  p t    i   z   i   r  s  ip   t tip  r   v uttur  İ    ti  tip    s   

  r           iy   tipi olup, karakteristik    r      u      ir       t  s  r  

 rt y      r. H z     y   , durakla   v  y v     ri      vr   ri iz   ir  Di  r 

bir hemanjiyom tipi olan konjenital hemanjiyomlar genellikle    u     iti  r   

mevcut olan  ir yu u    doku  it  si     i      r   r  H z     y     vr si 

  stermezler,   zla gerileyen ve gerilemeyen tipleri vard r (5).   

2.1 Vasküler Malformasyonlar 

V s    r      r  sy    r, v s    r sist  i    r     i     i i i s r s     

 rt y              i  r ir. E   t        s    r               it    is  r i  

    r  r      u ur  r   u   zy    r    u      r z       v uttur. Genellikle 

A. Vasküler Tümörler (Neoplastik) 

Benign İ    ti  H     iy    r 

Konjenital Hemanjiyomlar 

„‟Tufted‟‟ Anjiyom 

İ si H  r  i H     iy   (H     iy     t  y   ) 

Epiteloid Hemanjiyom 

 

Lokal Agresif Veya Borderlıne Kaposiform Hemanjiyoendotelyoma 

Retiform Hemanjiyoendotelyoma 

Kaposi Sarkomu 

 

Malign Anjiyosarkom 

Epiteloid Hemanjiyoendotelyoma 

 

B. Vasküler Malformasyonlar (Neoplastik Olmayan) 

Basit V   z 

Lenfatik 

Kapiller 

Kombine 

Majör Damar Malformasyonları 

Diğer Anomalilerle ĠliĢkili Olanlar 

 

C. Sınıflandırılmayan Anomaliler (Tümör veya Malformasyon Olduğu Açıkça Belli 

Olmayanlar) 
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   u     r  t       r     y r. Uzu  s r    r    i  ir  u  u v r   sizi  s ssiz 

kalabilecekleri gibi mekanik veya   r       ir uy r  i   semptomatik hale 

gelebilirler (6). VM‟  ri   endi kendileri   i v   sy  u s z    usu              

   r   yu   v u iy t   st rir, kaybolmazlar. VM‟  r  i     i    i   s    

    r tipi     r    pi   r, v   z,  rt riy  ,      ti  v   u   r   birlikte 

  r    siy     u        i   tipler    r   s         r     t   r   u s        y  

ek olarak VM‟  r       z   i   ri     r  (reolojik olarak) y  s   v               

lezyonlar olarak  yr    i ir  r (Tablo 2) (3, 7). Ç  u VM             z   i   ri   

s  iptir  D                 r  sy    r   y         i      r       r  r i  rs  

   i i    i     v              z  v    s          t r   

Art riy v   z      r  sy    r v   rt riy v   z  ist    i i VM‟  r ise 

y  s               r  sy    r  r   u tip      r  sy    r              z  

y  s  tir  K i i     r     zy    r    s   rt   , „‟thril ‟‟ v     r   s pt   r  

H    i   i       siz i  ,    p y t  z i i             i ir (8). 

H                       y  s          VM‟  r s   r    r     i      i ir  

Sturge-Weber, Blue Rubber Bleb Nevus, Klippel-Tr   u  y s   r    r     

             VM‟ er; P r  rs W   r, C    s   r    r     is  y  s          

VM‟  r   r   r(9, 10) .     

G  ti i iz    y      u   zy    r   y   ti i, z ru  u    r  ,  u ti isip iner 

         i tir    z    y     r  z  r   v s    r       i   ip  ri   u turu  u  v  

bu merkezler    ru t   is, uy u  t   viy        r     i i  v  t      r  t r    r 

i i   ir         t s    r vi   r   t r(2, 11).  
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Tablo 2. Vasküler Malformasyonların sınıflandırılması 

ISSVA s         r  s ndan r   r  s        t r (3). 

Vasküler Malformasyonlar 

A. Basit Kapiller Malformasyon Nevus Simpleks/Somon Lekesi 

Kut   z v /v y  Mu  z   KM ("P rt  Ş r    L   si") 

A s  K pi   r M    r  sy   

KM-AVM‟ i  K pi   r M    r  syonu 

Kutis Marmorata Telenjiektazika Konjenita 

Telenjiektazi: Herediter Hemorajik Telenjiektazi 

 

V   z M    r  sy    r 

(VM) 

Y y    V   z M    r  sy   

Blue Rubber Bleb Nevus Sendromu 

Familyal VM Kutano-Mukozal 

G   uv   z M    r  sy   (Glomanjiyom) 

S r  r   K v r  z M    r  sy   

Ai  s   İ tr  ss  z V s    r M    r  sy   

V rr   z V   z M    r  sy   

 

Lenfatik Malformasyon 

(LM) 

Y y    (Kisti ) L    ti  M    r  sy   

Y y    L    ti  A     i;  

 Kaposiform Lenfanjiyomatozis 

Gorham-St ut H st         L    ti  M    r  sy   

E i i  i  Pr  r si  L    ti  A     i 

Pri  r L         

 Nonne-Mi r y H st      

 Pri  r H r  it r L         

 L       -Distikiyazis 

 Hipotrikozis-L       -Telenjiektazi 

 Miy    isp  zi i   G r     Pri  r L         

 Primer Jeneralize Lenfatik Anomali (Hennekam 
Lenfanjiektazi-L        S   r  u) 

 Koriyoretinopati ile Birlikte Olan veya Olmayan 
Mi r s    i, L       , v y  E t    t    Y t rsiz i  

 L       -Koanal Atrezi 

Art riy v   z M    r  sy   

Art riy v   z Fist   
 

B. Kombine KM + VM (KVM) 

LM + VM (LVM) 

KM + LM + VM (KLVM) 

KM + AVM + VM (KAVM) 

KM + LM + AVM + VM (KLAVM) 

C. Majör Damar Malformasyonları ("Channel Type" Veya "Trunkal" Vasküler 

Malformasyonlar) 

D. Vasküler 

Malformasyon 

Ġçeren 

Sendromlar 

Klippel-Trenaunay Sendromu 

Parkes-Weber Sendromu 

Servelle-Martorell Sendromu 

Sturge-Weber Sendromu 

Ekstremite Kapiller Ma   r  sy  u + E str  it  i  K     it   Pr  r si  O   y   A  r    y   si 

Maffucci Sendromu 

Makrosefali - Kapiller Malformasyon 

Mikrosefali - Kapiller Malformasyon 

CLOVES Sendromu 

Proteus Sendromu 

Bannayan-Riley-Ruvalcaba Sendromu 

CLAPO Sendromu (A t Du    KM + Y z &   yu  LM + Asi  tri v  P rsiy  /J   r  iz  A  r    y   ) 

  

E. Geçici Olarak 

SınıflandırılmamıĢ 

Vasküler 

Anomaliler 

İ tr  us    r H     iy   (İ    ti  H     iy      F r   , Y y    V   z M    r  sy  ) 

Angiyokeratom 

Si  z i    H   njiyoma 

A r   Art riy v   z "T   r" 

Tr    sit p  i i   L      iy     t  y   t zis / Tr    sit p  i i   Kut   vis r   A  iy   t zis 

(MLT/CAT) 

PTEN H   rt  u/ Yu u    D  u u  "A  iy   t zis"İ (PTEN) 

Fi r   ip z V s    r A     i (FAVA) 
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2.2 Epidemiyoloji  

V s    r      r  sy    r    u  u       u  u           rt y           

 ir i t  t   y    rup  r       r    i    t  ir  r  G r     s       y  i        

%0 45 i       y  t  %1 2    r    i  iri  i tir (12, 13). Pr v    s     45-

120/10000 kabul edilmektedir. Bu prevalans ile konjenital kalp anomalileri 

(%0.88) ve spina bifidaya (%0.2)   r       s     r           ir       it         i 

grubudur (14). 

 V   z      r  sy nlar 1-5/10000 i si   s v  %1 pr v    s i      s   

  r          VM   t tipi ir (15-17).  L    ti       r  sy    r     r     s       1-

4/10.000    r    i  iri  i tir (18). Kapiller      r  sy    r   pr v    s  

%0.3‟t r. (19). G        r   t   v s    r      r  sy    r   z v   r     r   

   z r  r    r     r   r   

2.3 Genetik 

V s    r      r  sy    r      i i i    u  u    sp r  i            r   r 

v s        z   i  i i      r   i     t  s    ut sy    r  da           i ir  

V s    r      r  sy    r   t              r  ut sy    r i i     t r 

i tr s     r si y   y      i   i  i i ir   u   r    i  i RAS/MAPK y     ,  i  ri is  

PI3K/AKT/mTOR y       r   

V   z      r  sy    r   %95‟i sp r  i           ir i t ,     uv   z 

malformasyonlarda TIE2 mutasyonu sorumludur (20). Lenfanjiyogenezin 

  z       si      r v i VEGFR3, VEGFC and Ang2, Lyve1, Nrp2, podoplanin 

     ut sy    r  lenfatik malformasyon p t     zi    y r      t   r (21). 

Y                    r      ti       r  sy    r   %70‟t     z  s     PIK3CA 

 ut sy  u    u u u   st r i tir (22)   K pi   r      r  sy   v     r    y   

   u  u    sp r  i tir       v     r    ir   s   RASA1    i i i  i i  i  s   
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v     r  r (23). Sturge Weber sendromu GNAQ geninde somatik aktive edici 

 ut sy   i   i i  i i    u u ve bu   st   r     pi   r      r  sy   s          

artt     i  iri  i tir (10).  

2.4 Patogenez 

V  u u uz   i     r  r v s        z v     iy     z i     u    t   r 

(24). V s        z, pri iti      r   u u u ur  G    i i  17  g            y   

 u s r  t ,   str    riy  i    z   r        i      z   i       r  

t p u u u         t      r  pr   rs r  ri         iy    st  r   r         t   r  

A  iy    st  r       p  ir    r             r y p   r       pri  r   pi   r 

p   susu   u turur  r  V s        z, y    z      riy  i     i i  s r s     

  y        ir v  pri  r   pi   r p   sus   u u u u s    r  Anjiyogenezde ise bu 

primer kapiller pleksustan yeni kapillerler meydana gelir. Bu kapillerler 

t  ur u      ,         v   ir      y  uy     u turu ur v  remodeling ile 

 uv  i  v s    r sist  ,  r         tur sy        u   ir v s    r sist   

  u turu ur (25-27). 
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ġekil 1: Vasküler sistemin geliĢimi  

( Ş  i  35  u  r    r   r  st  i   rs      uy r    r    izi  i tir )  

 

A  iy     z    u z        u v   r     r     u u u i i     riy  i  

   i i  s r  i    meydana gelmektedir ancak p st   riy  i  s r  t  i   y   , 

   i    ve y r  iyi     si  ibi durumlarda da y  i     r   u u u   r      ir. 

Art riy   v  v   z     t      r   ri, v s        z ve anjiyogenezin erken 

       r       r             r   spr     r  r  Art ry       r  r    u tur     

   r   r, 13q33      iz sy  u    y r       p ri -B2 (EphB2) olarak bilinen bir 

tr  s    r    i        spr s     r  r (28, 29). V   z     r  r    u tur     

   r   r    is  7. kr   z     y r      tr  s    r   r s pt r  ephrin-B4 

(EphB4) eksprese edilir (30). Ephrin-B2 ve ephrin- 4'    t i   i       si   , 

 rt riy   v  v   z     t      r   ri i        t  y r  ri   y        ir (31) (Ş  i  

1).  

Kan ve lenfatik     r  r      i i i         r g   ti       iz    r   

kontrol    t       r      ir v   i      r  i    ir i t   ir  izi r s pt r tir zi   i  z 

v    y       t r    i  rir (Ş  i  2)  V s    r     t  y     y       t r  ri 

Mezenkimal
Prekürsör
Hücreler

Hemanjiyoblastlar

Farklılaşım

Vaskülogenez

Arteriyal
Damarlara 
Dönüşecek 
Kısım

Venöz
Damarlara 
Dönüşecek 

Kısım 

EphB4 Ephrin-B2

Tomurcuklanma Bölünme Birleşme

Yeniden Düzenlenme
(Remodelling)

Maturasyon
ve Yeniden 
Düzenlenme

Juvenil
Vasküler
Sistem

Venler Kapiller Arterler

Matür
Vasküler
Sistem

1

2

3

4

5

6
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(VEGF'  r),  r   r    , p  s  t    y       t r  (PLGF), VEGFA, VEGFB, 

VEGFC, VEGFD v  t p u    r   VEGFE    r          r     vir            r 

dahil        z r    t   i      i  r    ir  i   ir  İ i  i i r s pt r tir zi   i  z  r, 

VEGFR1, VEGFR2 v  VEGFR3'  i  rir  VEGFR1 v  VEGFR2, v s    r 

    t  y      r   rden eksprese edilir ve liganda        r     tiv        r  

   iy     z i   s  u     r. VEGFR3 ise      ti      t  y      r   r      spr s  

edilir, aktivasyonu lenfanjiyogenez i   i i  i i ir (25, 32, 33). 

A  i p  ti  r s pt r     rak bilinen TIE1 ve TIE2     t      r   ri    

eksprese edilir. TIE2‟ i   i      r   i i   si     r   , TIE1 i i   i i     ir 

 i     y  tur  TIE2 i i     iy p i ti  (A  pt)  i      r  A  pt1, A  pt2 v  

A  pt3‟t r (Ş  i  2). A  pt1 uy r   , Angpt2 ve Angpt3 ise inhibe edici 

 i      r  r   

TIE1 v  TIE2 v s    r    i i         i r    r  s  iptir  TIE1,     t  y       r 

 uv r     y p s     t       i i    r   iyken TIE2,         r  r      i iz     si, 

y  i       i      si v     u      s  i i    r   i ir (27, 34)  TIE r s pt r  ri, 

    t  y      r   r, p risit  r v    z   s    r   ri  r s       r r      r s   v  

 iy  i y s    t i   i   ri   uru   s     r    y     t   r (35).   

ġekil 2. Ligandlar, reseptörler ve endotelyal etkileri 

(Ş ma 35  u  r    r   r  st  i   rs      uyarlanarak   u turu  u tur )  
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V s    r      r  sy    r    riy    i  u   r    v s        z 

s r    ri    i   t   r s  u u  rt y      r  VM'lerin genetik ve patofizyolojik 

     i   i i  i  i  ri  r  t r    r, VM'  ri  v s    r     t  y      r   r   i 

si y   i  ti  y         i    r    i   r    kaynaklanan    r     ir v s        z 

s  u u   u tu   r      st r i tir (36). 

2.5 Klinik 

V s    r      r  sy    r    is  r i      r  r    u     iti  r     v ut 

  up  u           zy    r y       yu      v u iy t   st rir. Bununla birlikte 

s  pt    r     r     y     ri  i        u   i ir  Ki i z     uzu  s r    r    i 

bir bulgu vermeyen l zy    r      siy  ,       tr v  ,   zy   i i          v  

  r         i i  i   r     i âr hale gelebilir. H r         i i  i   r v s    r 

     r  sy  u     i     si             i ir  D         st  i        ir v s    r 

malformasyon ergenlikte, gebelikte vey   r      tr s pti   u       ndan sonra 

  r      uy r   r     z     y y  i ir  H r         i      i i    si  

mekanizmalar bilinmemektedir (6). 

V s    r      r  sy    r     i i   u  u  r      r  sy  u  tipi   v  

y r   i  y ri     r     i     i    st rir  E  s     r     s  pt    r  r s     

  r ,  i  i ,   r   t   s t      ,       ,  i t r   i   , y p s     v    r         

   i i  i   r s y    i ir   u u  y    s r   s   rt    y       y  , hipertrikoz, 

 ip r i r z   r    i ir  S   r   s s             r     r p t , yut          ,     s 

  r     ve      sti     p y t  z i i       r  i       r t      r     rt y       i ir. 

Ekstremitede lokalize olan mal  r  sy    r   z rsiz v  y r    i    rt      r    

 issi   v      r it y            i ir  G str i t sti    y r   i  i   zy    r        

       v     ir   si  i i     isi   r    i ir  M    r       r  r   st z        

tr    z   u u u iz     i ir  K            i y v       tr   i    tiv sy  u, 
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p  t          t r  ri i  t   ti i   y      r        iz  i tr v s    r 

       p tiy            i ir (37).  

2.6. Vasküler Malformasyon Alt Tipleri 

S     r     v s    r      r  sy    r           t y      r   

    t     t   r.  

2.6.1 Kapiller Malformasyon  

Y y       r      u      si, 'So        si' v  „P rt    r        si‟ olarak 

 i i      zy    r  u  rupt   r   u   zy    r    u      v uttur v    r i i cinste 

  it s     t    r     t  ir  Ci t v   u  z     r    r  tut r  r  Histopatolojik 

   r   p pi   r v  r ti    r   r ist  y r    i    t zi    pi   r     r  r    

  u ur  r (38).  

„N vus       us‟, „Somon lekesi‟, „       p     ‟, „  y     s r   ‟, 

„v s    r     ‟, „  sit   v s‟ t ri   ri   s  v   rt    tt  y r     , s  u  p     

r    i   pi   r      r  sy    r  t          i i   it r t r    u         

isimlendirmelerdir. Bu lezyonlar beyaz  r t  i y  i       r   %40'     v  siy   

 r t  i y  i       r   %30'u      r   r  r. Genellikle    i i   up   z  r   

%54'     v   r     r   %65'     y           y         y            indedirler. 

''Porto   r        sinin''   si    u      r  sy    r        ir    r    ip rtr  iye 

u r y p ''     r   t      r      ''  rt y      r r  r. Y z      si tutu  u u    

 z   i    „‟supratrochlear‟‟ ve supraorbital sinirlerin inn rv   tti i       r,      v  

glabella etkilenir. Buru      t  r  v   st  u    s        tutulan yerlerdir (38, 39). 

P rt    r        si,  i tt  p           y     y        i      r   r  

H r    i  ir      iz sy       r    i        ir i t  s            v    yu  

     si   y r   ir  Y z   tri   i    si iri       r  t r           ir   en bir ya da 

birden fazla   r  t     y r   i    st rir  Maksiller (V2) dermatom    s   
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etkilenen dermatom olup bunu mandibuler (V3) ve oftalmik (V1) dermatomlar  

izler. Maksiller   r  t  u  t i     i i      ri   zy  u     u u u    i  u  z  

da etkilenebilir. Bu olgularda labial mukoza, maksiller ve jinjival mukaza da 

tutulabilir. B sit   v s  ri  (       p     ) aksine bu kapiller malformasyonlar 

daha morumsu bir ton    r, y   i  r   i         r   t      r        z   r   

  yu    r v           r  r (40).  

  z  kapil  r      r  sy    r sp si i   ir      yi tuttu   r     

sendr    r   i i  ili olabilirler. Sturge-Weber sendromu sporadik mutasyonlarla 

 rt y       , pr v    s  2/100 000        pi   r      r  sy    r   i i   i  ir 

sendromdur. Leptomenengial v    z     r i  t      y r   i  i v s    r 

     r  sy    r      i   tt    y z y r          p    r      r  sy       t     r 

(41). Leptomeningial VM‟  r kapiller malformasyonlar olmadan da ortaya 

     i ir  r (42). Oftalmik ve maksiller dermatom   y r   i    st r   'Porto 

  r        si'' akla Sturge-Weber sendomunu getirmelidir. Bu sendromda lezyon 

genelli    t   t r       s     y z     r     t r       t    y r   y z     t 

  s    r    v    v  y  y y    i ir  Yu u       u v     i  y p   r   i 

  y         y         r    u      r  sy    r  u   ,      t  v  y z     

hiperplazi ile s        i i  i i ir  G  i  “P rt    r        si”   zy    r          

fazla hiperplazi izlenir (43)  G z i   i  i i         i   i i   u  u koroidal anormal 

vask   riz sy                   up t   visi i   r       y p    s    r  ir. Bu 

lezy    r    u  u t        i     s  pt   ti           ir i t  y ti  i  i t  r ti   

                      i ir  r (44, 45). Leptomenengial anjiomatozis genellikle 

kapiller malformasyonun    u u t r  t    r   r v  y       i   y            y   

    t  r   bulgu verir. T   viy  y   t    i       up    u     t   ti piletik 

i     r   ir    i ir   u durum y v   v  i  r  yi i    ip r ziy          ur  
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Uz      pi  pti      t  ri           u u        ip  si, i  r  yi i   yi   tr fisi ve 

  t pi  pti  i     r   uzu  s r     u              y      u   r   y r s     t   

   r     ri     r (46). Leptomenengial anormallik ya da beyin atrofisi olup 

             st r    i i  MRG    rilir. Bunun y   s r  olgularda zaman 

i  ri       i    v  ''tr   r y ''    r          r     s r  r      sifikasyonun 

s pt    s        MRG y r r    r  Stur  -W   r s   r   u    u   r   

    t  ri   r    t   s  v  t   visi anoksi ve n r    i    s r  s   r    y  y r      

olabilir. ''P rt    r        si''   zy    r  spontan kaybolmazlar ve  z   i        

  yu    y r       r kozmetik v   u         psi     i  sorunlara neden olabilirler. 

Y z             zu  u u v    z  t   s runlar tedavinin  s s   r    si i 

  u turur  K pi   r      r  sy    r      i   tti i  i  r  ir s   r   

Megalensefali-kapiller malformasyon sendromudur. Bu sendrom h  r s   

  y   ,        ,   t    iz  , s       ,  p pt zis,    i     z v    yi  

   i i i  i i p          r s       siy  u   z    y   PIK3CA y         i 

s   ti   ut sy        y       p   i i     r    r      yi     i i i       r  

  y   y  v  v  ut   r      zi          i  r   seyreder (47). 

2.6.1.1 Tedavi 

İ       r    ir      s  r , kapiller malformasyon kozmetik olarak 

    siz  ir y r          ir   zy   is ,    u u p riy  i   r      r   t   visiz 

izlemek i     y         r  Kapiller   zy    r       z r t   visi    y y    t   vi 

y  t  i ir v     u        r     r. Selektif olarak oksihemoglobini hedefleyen 

        y  r     (585-595       tr )  u         „Pulsed dye lazer‟ (PDL) ile 

i tr v s    r        sy     u tur r     zy  u y    t  yi hedeflenmektedir. 

PDL ile tedavi edilen kapiller v     r     %80‟i      zy   renginin belirgin 

        ,   z  ti             r    s  u   r r p r   i  i tir (48). Lazer tedavisi 
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erken    u  u       i         y  i ir  K        u   r     z r t   visi   y   t 

      i    y ti  i   r    r       iyi ir  Sir  i usu  t pi    v   r    u           

da   pi   r      r  sy    r    t i     u u u   st r            r   v uttur (49-

52).  

2.6.2 Venöz Malformasyonlar  

G        r    u       it     zy    r   i si   s  10 000    u    1–2 olup 

 r     ri v    z  r    it    i     t i     t  ir (16).  

V   z      r  sy    r (V M)    u      v uttur,         r z     

klinik olarak    ir i     i  ir. Ve  z      r  sy    r    u u  s   ti  

  y   siy    r  t       r     y      i i i    ir   

V   z      r  sy    r v  u u    r    i  ir y ri        i ir  E  s       

  yu  (%40),   str  it   r (%40) v    v     (%20)   r   r  V M‟  r       i    

soliter lezyon olarak bulunur. K    , iyi s   r  ,   vi r    i, y z y   

  zy    r   ; yu u       u u   ir       t       i  r  ,   y  , i  i tr ti  

  zy    r      r         i   ir sp  tru   r  v r  r(53).  
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Resim 1: Yanak ve boyun bölgesinde venöz malformasyonu olan bir 

hasta  

 

(T   r si   r H   tt p  H st   si P  i tri  O      i  i i  D    Ar ivi     

       t r ) 
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 L zy    r  rt riy v   z      r  sy    r     si   pu s ti     i  ir  r  Kit  ,      

  vi v y    yu   r r   t      i ir v   z ri    t     i  t zi, v ris v y    i  z 

  r    i ir  L zy    r   tivit , v  s  v  (   u   r         ), tur i   v y  p st r  

         r     y y p        i ir (54).  

V   z      r  sy    r    s     r     s  pt   ti  v s    r 

malformasyon tipidir. V s    r       i   r  z  ri      vur     st   r   

%50‟      z  s      u tur   t   r  H st   r   tipi     r  ,    i    i  

damar  r   i    r  y v             iy     zy  u   ir   s      tr    zu   i i  i  

   r    i  i  v    r   rt y      r  A r , v   z      r  sy  u        st   r   

y y     ir  i  y ttir  S     uy     t   s  r   rt y          r     u  u    v   z 

     r  sy    r     r   r  L  i  r     y         s  ip  is  r i         r   

       ur  s , tr    z v y   i r tr    z  y t       y r t r v   u      r    

olabilir.  H st     s  pt    r      i  iy ti   zy     y        ,    u u   v  

  y ti y p   r  y                  r (55). 

Y  s k D-dimer‟i  v   z      r  sy    r i i     u    sp si i     u u v  

VeM'leri LM'lerden;              K ipp   Tr   u  y s   r  u u y  s          

Parkes-W   r s   r  u      y rt  tmede y r          i     i    ir    i tir 

(56). 

V   z      r  sy    r       i    iz       r     r   r  r;         z   

Klippel Trenaunay (KT) sendromu, Blue Rubber Bleb Nevus sendromu (BRBN) 

gibi sendromlar      p    ti    r    u u   i ir   

Blue Rubber Bleb sendromu,  i tt , yu u       u   v   astrointestinal 

sistem    t         z r  i   r     r   v   z      r  sy    r i     r  t riz  

   ir  ir   st    t r  Ci tt  p p   r,       r v y  s p   v    r  z  v y    yu   vi 

r    i     i        s y    v s    r   zy     r   r  Steroidler, interferon ve 
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o tr  ti  i   t   i t   vi  ir  i t r     r   i  iri  i tir,        i  iri      st   r   

   u      zy    r y  i      y r (57). 

 

Resim 2: Blue Rubber Bleb sendromu olan bir hastanın cilt lezyonları 

 

2.6.2.1. Radyolojik Özellikler 

 ir v s    r      r  sy  u  t   isi       i     yr  t     ir  y        r   v  

  ps      ir  izi   u y    y p   r      u ur  R  y  r  i           r ile 

  r   ys  t     p   i   zy    r   t      y  i    t  ir  G r  t     , v s    r 

     r  sy    r       r    iri   si         i  ir r    st    i tir  T   ,  y   

v   izi   u y    i     t  ir    i       u  u    s   i  ,   zy  u     t  i  

  ps         ir      v  t   viyi p         i i    r  t      y  t    ri 

 u       r (58). 
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V   z      r  sy    r, ultrasonografide      i  y p   r    ir i t  

 ip    i  v y    t r       zy    r    r     r    i ir (59). Ek olarak, Doppler 

USG‟         i          zi          z        izlenir v    z   uru   r        

y    z     zy  u  s    t r   p s r  st   r      s y     r    i   i ir   

K  tr st       y    T‟     zy   i i     istr  i     si i  sy    r   v r     

v     i  y p   r   tutu u u iyi   r  t riz    i   i ir (60). L zy    r     s 

 rup  r ,   sy     z     r, t       r v    r v s    r y p   r   i i  isi MRG ile 

        ru t         i ir  V   z      r  sy    r tipi     r   T1    r      

  r  t   r   iz i t  s v y   ip i t  s   zy    r    r     r   r,       

intralezyone  y   v r                r    ip ri t  s      r    i ir  r. Heterojen 

  r    ,        v  tr    z        ri  r s     i   r    si y   y  u  u u u   ir 

s  u u    r    rt y       i ir  F     it  ri  v r              si y       u   r     

   t          r    r   r  T2    r      v y  i v rsiy     ri   z     s    s  r    , 

VM'  r y  s   si y   y  u  u u   st rir. Bu s    s,   zy  u  t     ps      v  

    u   y ti y p   r   i i  isi i    ir          uygun se   st r  Gr  y       

s    s  r , tr    z    r                  si y         r     rt y      r r (61, 62). 

MR   r  t     , s   r t r pi s  r s     p i  sy      s        t   i  

 t    i i  de y r r       i ir  F y   v   r       r  s   r t r pi s  r s  

komplikasyon ris i i     zy  u   i t tutu u u u  uzu  u u v         ri  v   z 

y p   r         t s         s     u  r s     p ziti   ir   r   sy      u u u 

 i  ir i   r ir (63). 

T   s   v    r  i, v   z      r  sy    r      t  i    r  t riz sy  u u, 

  yutu u v       i i  isi      v    ri  v r       t           y r       ir  r  t r  

Öz   i      t   str  it lerde   ri  v   z sistemin   r       u u u   st r   , 
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v   z      r  sy  u  v   r         v   z        r     yutu u t      r   

    r    ir    v  t   vi p       s  y p    i i  t r i    i   i ir   

Pui  v   r       r  2003 y      , t   vi p       s             ru  ir 

   i    y p    s       y   v   z  r            r     p t r i  , t   viy  

y   t  r    v     p i  sy    r    r      y   r   VeM'  ri   rt gruba  y r   t r: 

(64, 65)  

 • Tip I: P ri  ri  v   z  r          y   iz         r  sy   

• Tip II: Normal venler ile drene olan malformasyon 

• Tip II: G  i    i  v    r i    r              r  sy   

• Tip IV: Disp  zi  v   z   t zi  

T p 1 v  2   zy    r   s   r t r p      t        y  s     up    p   sy   

 r            , t p 3 v  4   zy    r   s   r t r p      t              t  v  

   p i  sy    r     rt   t   r. 

2.6.2.2. Tedavi 

Steroidler, vinkristin, interferon ve sildenafil V M‟  r  t   vi  t    i i  

    i t   u         t r  M-TOR y         inhibisyon tedavisinin etkili bir tedavi 

   r       i, v s    r      r  sy    r         st   r   t   vi p r  i   s    

   i tir i tir (66, 67). 

M-TOR („‟Mammalian Target of Rapamycin‟‟), Fosfatidilinositol 3-kinaz 

(PI3K) i i  i i pr t i   i  z ailesine ait bir serin/tr  i i   i  z  r  M-TOR/ AKT 

si y   y         r    y   si,   t    iz  s  v  pr  i  r sy          z r   ir    

   r s   s r ci    z       si    v     iy     zist  r    y  r (68).   

Fosfatidilinozitol 3-kinaz (PI3K)/  TOR si y   y         VM'lerin 

patogenezinde de anahtar bir rol oyna        ir    i tir (69, 70). VM'lerde PI3K-

AKT yolunun pat     z   i r                 TOR si y   y               y   
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i     r   t   vi    u                    i tir  Sirolimus, mTOR'un etkisini 

i  i        i    supr si   ir       r  (71) G      s   t   viy  y   t v r  y   

  z    r      VM'  r i i  sir  i usu  y r r    t isi   st ri  i tir (72-74). Şu 

     Avrup '   v s    r      r  sy    r   t   visi    sir  i usu   t i  i i v  

  v   i i          y y        v ri  ri sist   ti     r       r    ir    v  

sir  i us'u    r    VM t r  ri i i   t i  i   r    r      r     t r  s       y   

               r  z i  ir   z III   i i   r  t r  s  (VASE, Eu r CT Nu  r s : 

2015–001703-32) devam etmektedir.  

Lit r t r   sir  i usu  v   z      r  sy    r   t   visi    i  t inli i i 

  st r            r mevcuttur.  u          r   lezyon boyutunda         

         r   z    i tir (75-77).   

V   z      r  sy    r p r  t      r   s   r z         r        siy  u i   

 t i i  ir    i    tedavi edilebilirler. Skleroterapi genellikle USG veya floroskopi 

re   r i i    p r  t   y          y p   r  F  r s  pi, s   r z         i    ri  

    r  r    str v z sy   ris i i  z  t    v    y        p i  sy    r     tr   

 t    i i  s   r z              siy  u u iz        u       r  Lit r t r      s   

 u         sklerozan       r  r s      t    , s  yu  t tr   si  s    t   p   (%3 

STS   p  ), ethibloc, polidokanol ve bleomisin  u u    t   r (65). Etanol, 

v   z      r  sy    r   s   r t r pi i i     y y     u               r     iri 

          r   r    t  si         r  Et     i   s   r t r pi y p       st   r   18 

 y    t  ip  ri    % 98'  v r   y   t  r    r  v   i i       s s pt     t r (78). 

Ort    y     t  i V M   st   r     p r  t   y           u              isi  i   

 i  i y    t i  r      s z  ,   st   r   %32'si    t   r z   sy   v  %52   st    

        iyi        st ri  i tir (79). Koil v y     u y p  t r   s   u       r   

y p          iz sy   v y    z r     sy  u  i i y r      t   i   r, K ipp   
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Tr   u  y s   r  u      r      r  i i   y   v ris  ri v y  p rsist        r   

venleri olan v     r   y r          i ir  E     r  ,   r      ri  venler ile olan 

   st   z  r, s   r t r pi               siy  u            i   r v y       iz   

       r i     p t    i ir (80).  

2.6.3. Lenfatik malformasyonlar 

L    ti  sist  i     i i s   anomalileri y y     isti  LM, pri  r          

ve Gorham-St ut s   r  u    i   ir  rup      r  ti    st      i  rir  L        

     ti  sist  i      siy       zu  u u       y         t   r  Kistik lenfatik 

malformasyonlar ise pri  r iy        ti         r    usur u    riy    i  

g  i i i       y            i    i       ti         r      u          it   

anomalilerdir. Kistik lenfatik malformasyonlar eski terminolojide lenfanjiyom ve 

 isti   i r       r          r   aktayd  (81).  

M    r   y p   r protein    r      s v  i      u  ist  r      u ur  r ve 

      i      r         ti  sist           t   r  y  tur  L zy    r    r  isti , 

 i r  isti  v y    r     tipte olabilir.  

L    ti       r  sy    r,    u    v y   r       u  u t    v ut olan 

normal deri t     s  ile  rt    yu u   , pu s ti      y    it    r    r     r   r. 

Y          t  i isi    u   , %80'i       i       i    v  %90'  y       i i  i 

y       t spit   i  i    ur (82). Prenatal ultrasonografi ile makrokistik lezyonlar 

i   tri  st ri  s    r       y    r     tespit edebilir (83). 

D  u      si t   is   i   y   LM'  r       i       u    v y  2 y        

        ir i          ir  O  u    istis  i    r  ,  r       u  u t ,  r    i t  v  

hatta  ri  i  y  t   rt y      bilirler (84). 

Lenfatik malformasyonlar  i t v    ri  yu u       u  r   y    s r    z  

 r     r        r    i ir  E  s     r              r       yu    (%48),   v   v  
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ekstremitelerde (%42) v  i tr t r si  v y  i tr      i    i   r     r  r (%10).  

M  r  isti  LM'  r  ist     u   r  2   ‟      y   ve mikrokistik LM‟  r is   ist 

    u   r  2 cm‟                 zy    r    r   t        r. LM'ler genellikle 

y v     y rler. Ani   y   leri genellikle travma, hormonal   z  siz i   r veya 

     siy           t     r (82).  

 

Resim 3: Boyunda lenfatik malformasyonu olan bir hasta 
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Kist i i          v       siy    r    y y       p i  sy    r  r. Bu 

   p i  sy    r  s             v    r     i     r  (85). Solunum yolu veya orbita 

gibi        r   y r   i    st r      r  isti  lezyonlar   s   t isiy   solunum 

s    t s ,     iy pi  i i s ru   ra neden olabilir. Bu gibi durumlarda, lezyonu 

     t p s ru u   z     gidermek i i    i  t   vi   r  ir (53, 84). V   z 

     r  sy    r     z r    i   ,      ti    zy    r yu u       u ve kemik gibi 

y p   r   hipertrofisine neden olabilir. Toraks     u u y r   i  i lenfatik 

malformasyonu olan hastalarda perikard, p  vr  v y  vis r       u   r i i    

lenf ti  s v   iri i i   r    i ir  Daha nadir olmakla birlikte,   z  hastalarda 

len  ti       r  sy    r  i t v   i t   t     u u  y    s r   ir v y   ir      z   

 r     v     i   ri (       iy   t zis) tut  i ir  E  s     r        r     r 

 r s          ,    i  r/p  vr  v  i      rs    r s y    i ir  İ      rs    uv r  

  yu    y r      y y        s y     isti    r       t     intestinal 

lenfanjiektazi    r          r     t   r  Gorham-Stout S   r  u‟    ise iskelet 

sist  i    y y        s y     isti    zy    r    ir i t     i  r v  p  vr  

tutu u u s z    usu ur(86).  

Gorham-Stout sendromu (GSS)      iz       ti      r  r       t  iy   

proliferasyonu            i t    s r siy   v    stru siy  u a neden olan, 

nedeni tam olarak bilinmeyen nadir bir sendromdur. 1955‟t  Gorham ve Stout bu 

    r   st        s s p t    i   z   i ini masif osteolizise neden olan lenfatik 

damar dokusunun non-malign intraosse z proliferasyonu    r   t           r  r  

Kemikte lenfatik dokunun proliferasyonunu i      y        i        u u 

bilinmemektedir. İs    t sist  i i    r    i  ir y ri      r    i ir. Bazen 

kaslarda atrofiye neden olan yu u       u tutulumu, bazen de    i  r, plevra, 

perikard, dalak gibi organ tutulum  r  da t    y     i      i ir  A  i  r ve plevra 
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tutu u u        st   r     si   i  t r  s y      t   it   i i sorunlara yol 

    i ir  H st       r y    ru u    t           olup   r i i  i st    it s     t  

  r     t  ir  K  v  siy     r  y  r  i,  i  is y r   t    r  i ( T), M    ti  

R z    s G r  t      (MRG) v  si ti r  i GSS t   s    y     y r             

  r  t      y  t    ri ir  T   vi   i t r  r       ,   tr  ti  i   zy  u, 

sirolimus hastal     ilerlemesi i  ur ur  i       i    t   vi  r  r s       up, 

   i       p i  sy    r    r  v rt  r    i  p  sti, t r s  t z  i i p  y ti  t   vi 

s        ri uy u    r (87, 88).  

Primer Lenfödem, 20 y       t     1.2/100.000 or         r        ir  ir 

  st    t r  P  iy tri  p p   sy                  u  u          i       i    

       z r  y ti  i   r      ir     r   r  K      r v   r     r   it    i    

 t i   ir  H st   r   %92'si      t   str  it  tutu ur,  u u  st   str  it  er ve 

   it         iz  r  V     r   %50‟si    t   t r    , %50‟si    iki t r     tutu u  

v r  r  N  ir    ir      z          t i     i ir  H st   r   %12'si    Mi r y, 

Noonan, Turner gibi     ts  /s   r  i             v uttur  Pri  r          

genellikle a r s z  r  N   z  r   r z       r    ir  L        t z   t 

  str  it     y   p r     r     s rt     i   ri i       tutu up    i   si i  

             s  tipi    up "St    r i  r ti"    r          r   r  Çi t s r   irpi  

v            ir i t  i i FOXC2'deki mut sy           t z        i   t  ir 

bozukluk olan L       -Distikiyazis s   r  u      r   r  Pri  r          

psi  s sy   s ru   r,  y       v y    y   t  iy     z r u ,  i t    i i  i   ri, 

  str  it      siy    r      z     v       siy    i i s ru   r  y       i ir  

Pediyatrik   st   r   %19‟u    s    it  y  s  v r  r  H st   r   %58‟i    

pr  r si    st       r   r  Pri  r            st   r     s      %5'i    y r    

  zu  u u v y          r   ti i    s t     s   i i  rt p  i  pr       r v r  r  
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Tedavide hast       iti i      i ir,  izi  t   vi,    pr sy    iysi  ri v    rr  i 

t   vi  r  u       r (6, 89) .  

2.6.3.1. Radyolojik Özellikler 

Ultrasonografide    r  isti  LM'  r,    s  i t r    s pt  v     ris  r i  r   

a    i    zy    r    r    ri t       r   r  Mi r  isti    zy    r,   zy         

s  i   ir   r     v r       s y     ip r   i            u   r  s  iptir (90). 

Ultrasonografi, y z y     zy    r       r    iri   si    t   vi     si   z r  k ve 

t   vi s  r s  boyut takibinde     r     ir   r  t      y  t  i ir  Lezyonun 

  v  y  u v     i  i   i i  isini     r    ir     USG‟ i  r    s   r    r   

 i  is y r   tomografi ile kistik kitleler,   zy   i i   akut veya subakut 

      y  t  si       s v  s viy   nmeleri   r  t lenebilir. Lezyon duvarlar  da 

p ri  ri     tr st  rt    izlenebilir (91). İnternal septalar       i    iyi   r    z   

M  y ti  r z    s   r  t     de lenfatik malformasyonlar, doku 

t       r   r s     y y      u ti isti   it    r    r     r   r(92). Kistik 

    u   r i i               s    r  t  i        ir z    i tir  i ir  Mi i    

kontr st        r   r v   u       i       ir i  s pt    u u u olan alanlarda 

 i   t     r  M  r  isti  v   i r  isti   i       r, BT   r  t           r    

olarak MRG‟       y       y rt   i   i ir  Mi r kistik lezyonlar, T1 ve T2 

s    s  r    rt  si y   y  u  u u      r   r (21). MRG   zy  u    ps     , 

   u   z     ri    y y       , hava yolu kompresyonunu, mediastinal uza  m ve 

potansiyel solid organ ve kemik tutulumunu     r    ir       s               

 ir y  t   ir  Ay   z        r it     zy    r v   pti  si ir     r    ir  si i i  

t r i    i    y  t   ir  
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Resim 4: Gorham-Staut Sendromu olan hastanın servikal ve torakal 

vertebralarındaki kistik litik lezyonlar  

 

2.6.3.2. Tedavi  

Lenfati       r  sy    r   t   visi      rr  i, s   r t r pi,       z   

sirolimus tedavisi etkin bir t   vi    r    u         t   r  

Y y    lenfatik malformasyonlarda, tam bir cerrahi rezeksiyon yapmak 

      i    i    s z  r  S   r t r pi makrokistik lenfatik malformasyonlarda etkili 

 ir t   vi s      i ir        i r  isti       ti       r  sy    r    t i  i i 

s   r    r  Sir  i us  z   i     i r  isti       ti       r  sy    r   i  i tr ti  

    s  nedeniyle zor olan cerrahi eksizyon  v                          

    y p  t i  i i s   r        s   r t r piy  iyi  ir   t r  ti tir  Lenfatik 

     r  sy    r         st   r   sir  i us  u          i i  i  i   r p r 2011 
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y       y y        t r  T    t i      iz  s  t      r    y     t       t r 

ancak s            r, sir  i usu  VEGF r s pt r     s  t zi i  z  t r   

       iy     zi i  i    tti i i   st r i tir  L    ti       r  sy    r   v   z 

     r  sy    r     z r    i    sir  i us t   visi i   t i  i i   st ri  i tir (93, 

94).  

Y  s   r   rr  s / r zi       st      r    r  (%25-52) ve % 12.5-44'    

komplikasyon oranlar    r     ,   rr  i   sizy   t ri s      r        ti  

     r  sy    r i i      t   vi s      i    r      u    i  i tir  

S   r t r pi      ti       r  sy    r   t   visi    y y       r   

 u          ir y  t   ir  Doksisiklin, ethibloc, alkol, sodyum tetrad si  s    t, 

OK 432 ve bleomisin gibi   r    s   r z         r  t i i  ir    i    

 u         t   r   u       r  u       r   y p     p r  t   s   r t r pi i , %20-

64  r s        i    y   t  r    r  i    t i i  ir t   vi    u u     t      t r (95-

100). Ba    yu       si      s  p t  siy  i t   y     y     zy    r       

  st   r   i           i             st zi i   y p   r, t   vi s r si    hasta   t    

    r v  i     s  r s  y  u          it si    iz   mesi gerekebilir  D          

   r  isti    zy    r,   t t r  r           s z    spir sy   v  s   r t r pi i   

tedavi edilebilir. Genel olarak, makrokistik lezyonlarda etanol, doksisiklin, 

OK432 v  s  yu  t tr   si  s    t  i i       r  u       r   y p     s   r t r piy  

y   t  r    r  %88-100 olup  i r  isti  v y    r       zy    ra uygulanan 

s   r t r piy  v ri    y   tt   daha iyidir (98, 101). 

Mi r  isti    zy    r   t   visi z r ur v        i     ir      z    iri i  

gerektirir. Sodyum tetradesil, doksisiklin ve bleomisin gibi ajanlar bu lezyonlara 

   ru         t    i  i  v  y   t  r    r  %55 7 i   %100  r s      i  iri  i tir 

(97, 100, 102). Mi r  isti    st    t  OK432 i i  y   t  r    r  %68 olarak 
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 i  iri  i    , t    ist v     r  isti    st    t  %90-100    u u   r     t r 

(98).  

Mi r  isti    st    t  s   r t r piy   %2-22  r s        i    genel 

   p i  sy    r    r   i  iri  i tir. Bunlar  r s     enfeksiyon,   ri   s ri, 

  r      s ri,   r     y  ,   v  y  u t           v  si ir   s r   u u    t   r. 

Y  s        siy   ris i      iy  , s   r t r pi     si    pr  i   ti  

  ti iy ti   r    ri    t  ir (97, 100, 103). 

     isi , 1972'      ri  u                ti-   p  sti   ir i   t r (104). 

Acevedo ve ark. v    r p r  r    v      rt          r      r   i i  ir  it r t r 

incelemesinde, lenfatik malformasyonlarda bleomisin skleroterapisi y   tlar   n 

  st   r   %35.2‟si            , %37.1‟si    iyi, %18.4‟      rt /  t     u u 

ve %11.6‟s      y   t ol         r     t r (105).  

L    ti       r  sy    r i i    z r t   visinin r          i    y z ys   

 ut   z/ u  z         lezyonlar ile   s t    r. İ tr  r   mikrokistik lezyonlar 

karbondioksit lazer ile tedavi edilebilmektedir (106, 107).  

L    ti       r  sy    r   t   visi     u          i  r bir y  t      

radyofrekans ablasyondur. Gri   r v   r    u   ,  i ,    z t      v y  y     

 u  z s      i r  isti    zy    r       11   st    r  y  r    s     sy   

kullan    v  %62'y  v r    ir y   t  r     i  ir i   r ir  Lezyonlardaki kanama, 

  r ,      siy   v  v zi      u u u    iyi        y  t i   r ir (108). 

2.6.4. DüĢük Akımlı Kombine Vasküler Malformasyonlar  

Ay    ezyon i  risi    i i v y         z   v s    r      r  sy   alt tipinin 

mevcut ol u u durumlarda     i   v s    r      r  sy  lardan bahsedilir. Tek 

    r tipi i  r   v s    r      r  sy    r      u u  i i  ir      z       r 

tipi i i  r       i   v s    r      r  sy    r    r     i     r         v  
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y  s                 z r  i iy   yr     t   r  Bu malformasyonlar basit 

v s    r      r  sy    r    r     it i   i i  sendromlar       s      i     r  r. 

T   ,   i i e v    r  t               r      y   r   

Venolenfatik, kapillovenöz ve kapillovenolenfatik malformasyonlar 

                 i   v s    r      r  sy    r  r  K i i     r   ciltte renk 

   i i  i i,   r ,  i  i ,      siy  ,    r    y   ,       , tr    z, p  t       

bozuk u   r  s     r     s  pt   v   u  u  r  r  Kombine malformasyonlar 

Klippel-Tré  u  y v y  CLOVES  i i s   r    r    ir p r  s      i ir  r  

T       izi   u y   y        r   USG, D pp  r USG, MRG  i i r  y    i  

y  t    r  u       r  T   vi      i    t   vi, skleroterapi, lazer tedavisi, 

   pr sy    iysi  ri,   rr  i    r     zy    r        t    si  i i   t r  ti   r 

mevcuttur(109).  

K pi   v        ti  malformasyonda v   z v       ti        i  ri  rt   

     iz     cal malformasyonlar mevcuttur. Vari  z damarlar ve lenfatik blebler 

  r    i ir  K i i     r     r ,  i  i ,    r    y   ,       ,      siy   v  

tr    z   r    i ir  

T       y  , fizik muayene v    r  t      y  t    ri       y        r  

Tedavide kompresyon giysileri, medikal tedaviler, skleroterapi,   rr  i i      r 

veya lazer  u        i ir.  

Klippel Trénaunay Sendromu (KTS) venolenfatik veya kapillo-

v        ti       r  sy    r      i   tti i, ekstremitede yu u       u v     i  

hipertrofisiyle karakterize v ri  z v    rin   r       konjenital bir sendromdur. 

KTS v     r       r     s       y        1/100000‟ ir. K z v   r     r     it 

s     t    r   r  O  u  r      u sp r  i tir. Etkilenen ekstremitede y z y   

kapiller malformasyonlar bulunabilir  İ  v    arak „  t r        v  ‟    r   
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       r       str  it  i    t r  i i   p  y   vari  z v    r veya embriyonik 

v   z        r iz   ir. Tipik olarak alt ekstremitelerden biri etkilenir, ancak 

  v   i   st   str  it   ri  v y    r i i   t   str  it  i  etkilen i i v     r 

t          t r (110). A  r    y          i    LM    p    ti     v /v ya y   

   usu    i  rt  t     y       r  
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Resim 5: Klippel Trénaunay sendromu olan bir hastanın cilt lezyonları 

 

CLOVES sendromu PIK3CA genindeki aktive mutasyonlardan 

  y         v        i         ti  v  v   z      r  sy    r  i  r    ir 

sendromdur. Konj  it    ip   t z    r    y   , v s    r      r  sy    r, 
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 pi  r      v s  r, skolyoz veya  i  r iskelet ve omurga anomalileri   r    i ir  

Bu sendromda g r     v s    r      r  sy    r yu u       unun        ir 

  s      t i y  i     i  i i   ur  y  v y  i   r     r  etkileyen kompleks ve 

  y   de olabilir(111).  

Proteus sendromu,    r    y    v  v s    r      r  sy    r     i  ren 

KTS, PWS v  CLOVES s   r    r  i      z r i    st r   nadir bir sendromdur. 

Or  t s z ve  si  tri     r    y   ,  pi  r      v s  r, over kistadenomu, 

parotis       r i        u v  v s    r      r  sy    r i     r  t riz  ir 

(112).  
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3. HASTALAR VE YÖNTEM 

H   tt p  Ü iv rsit si T p F    t si Ç  u  S       v  H st      r  

A   i i  D   , Ç  u  O      isi  i i  D   ‟   01 01 1999-31.06.2020 tarihleri 

 r s         rs   s ru   r      iy      vur     st   r s  i  i  T r i     i   

z     i  risi      y              i i   r     t r  „v s    r       i, v s    r 

patolojiler,    i   v s    r t   r,       iy  ,        iy  ,  isti   i r   ‟ 

t     r y       r    iri    t     st   r     sy   r  i       i.  u t     r  s  ip 

5200   st    y   i  risi     450              v s    r      r  sy     st s  

 y rt   i  i  K i i   i  i  ri   u        y  , t       u up t   visi     st    iz   

  v    t  y  , t   visi p         t   s  r  t   viyi y r     r     v /v y  

r       , 6  y      s  t  i i      214   st      r    ir  y             Bu 

  st   r      u          ir  r         ,         r  z  r   t  ip   i ip i i  i 

  r   i i     vur     st   r    Ç      y     i    i    236   st       i i  

bilgisine hastane elektroni    st    y t  r  v    sy    y t  r  i       r   u       , 

 i  i  r „v ri t p     formuna‟ kaydedildi. Buna ilave olarak son kontrollerden 

  ri     y      z   s r        203   st  t          r   r     i i   uru   r , 

y        r     i    i i  i   r not edildi  H st   r     v ut        t  r    r  

kronolojik s r  i   i       i  H st   r      vuru y    r , y        r             

y  , t           i y    r , y        r                  t   y      r       s r , 

   irti v   u  u  r ,   zy    r   y r   i  y r  ri,        i      zy    r     yut 

(uzun eksen), t    i i   u           r  t      y  t    ri,   st   r      

  st      r  ve    i       s   r    r kaydedildi. V s    r      r  sy     t 

tipleri, ISSVA 2018 S        s   u     larak belirlendi. Hastalara uygulanan t   

t   vi  r (  rr  i, s   r t r pi,    i   ), t   vi  ri  uy u      z     , s      , 

s r si kaydedildi. T   vi  r  v ri      v p  r     r    iri  i  Ayr    v rs  
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t   viy           p i  sy    r   t   i  i  H st   r   t  ip s r   ri v  

  st      r     s    uru   r  kaydedildi.   

Tedavi uygulanan   st   r   t   vi   v    s  pt    r,   i i  v  r  y    i  

 u  u  r    s        sy    y t  r      r tr sp  ti     r       r    iri  r   

kategorize edildi. Y   t     r    ir  si    r  y    i  veya klinik olarak 

lezyond    r    i  ir    i i        s  „st  i    st    ‟,   zy     yut  r     

  y        s  „i  r  yen   st    ‟, %25‟t    z  r     gerileme     s  

 uru u    „ i i    y   t‟, %25-49  r       gerileme     s   uru u „  s   

y   t‟, %50-75  r s  gerileme durumu olmas  „iyi y   t‟, %75‟t     z    r     

gerile       s   uru u „    iyi y   t‟    r    rup     r      L zy    r   

radyolojik veya klinik    r   %25‟t     z           i     u u  uru   r, 

 i i   ,   s i v  t   y   t  r   t p           y   t  r       r   t            

S  pt   y   t      rupt      r    iri  i: st  i    st     (y        r    y   

     s ),   s i y   t (y        r     s i   z    si), t  /t    y     y   t 

(y        r   t       v y    y    r       ri    si) 

İst tistiksel analizler IBM SPSS versiyon 22 il  y p      T      y    v ri  r 

 ir y (  z   ) s y s  ( ) v  s      (%)    r  , s y s      i      r ortalama +- 

st    rt s p    r v   r     (alt- st s   r  r)    r   v ri  i  F r     rup  r   i 

  t   ri /   i       i      ri    r     t r    s      i  r  v ya Fisher exact test, 

s y s      i      ri   rt       r       r     t r    s     is  Stu   t-t testi 

 u          T       r    ir    r i i  p<0 05     ri ist tisti s      r           

kabul edildi.   



 

 

35 

4. BULGULAR  

İ i y z  tuz   t  v s    r      r  sy     st s     120‟si   z (%50 8), 

116‟s  (%49 2)  r   ti (K z/ r   : 1 03)  H st   r   %1 7‟si    ( :4)   pi   r, 

%24.6‟s nda (n:58) v   z, %33.9‟unda (n:80) lenfatik, %39.8‟inde (n:94) 

    i   tipt  v s    r      r  sy   s pt      A t tip  r    i siy t            

            ,   pi   r v  v   z      r  sy    r     z v   r     r     it  r     

  r          ir    i. Lenfatik malformasyonu        st   r   %57 5‟i  r    i    

    i   v s    r      r  sy  u        st   r   %41 5‟i  r   ti (T     3). Alt 

tiplerde cinsiyet           r s    ki fark ist tisti s      r            u u  u 

(p:0.042). 

 

Tablo 3: Vasküler Malformasyonların Alt Tiplerine Göre Özellikleri 

 Kapiller Venöz Lenfatik Kombine Toplam 

n 

% 

4 

%1.7 

58 

%24.6 

80 

%33.9 

94 

%39.8 

 

236 

Cinsiyet K: 

                

                

               E: 

2 

%50 

 

2 

%50 

 

29 

%50 

 

29 

%50 

34 

%42.5 

 

46 

%57.5 

55 

%58.5 

 

39 

%41.5 

120 

%50.8 

 

116 

%49.2 

BaĢlama YaĢı 

(Ay) 

0 12,1±28,2 21 9±41 7 15 9±38 16 7±37 

Tanı YaĢı 

(Ay) 

32,3±42,7 65,4±58 50 1±55 3 51 7±52 9 54 2±55 

Tanıya 

Kadar Geçen 

Süre(ay) 

32,3±42,7 53,2±53,7 28 3±46 35 8±44 1 37 5±48 

Prenatal Tanı 0 0 12 

%15 

9 

%9.6 

21 

%8.9 

 

 

Y        r   v y     irti v   u  u  r   i             v y   i   t r        

  r   i  i i y   ortalama 16 7±36 9 (0-200) ay,  rt     y    0  y i i  

Semptoml r                  t   y      r       s r   rt      36 6±46 3 (0-200) 
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 y    r     s p       H st   r    rt      t         y    54.2±55 1 (0-216) ay, 

 rt     y    36 ay i i    z    st   r         r  z  r   t       p      s  r  

  st    iz     vur u  olup bu   st   r   hastanemizde takip ve tedavisi devam 

 t i tir  Y z    i  ir   st    (%63.9)      r  sy    i i  i   u  u  r    u    

  v ut   up  u   r   21‟i pr   t           t         , 27‟si          r      z 

t       u  u tu  Pr   t   t   s         st   r   malformasyonu %57 1‟inde (n:12) 

lenfatik, %42.9‟unda v        ti  tipt y i  H st   r   %36‟s    1 y     , 

%50‟si   3 y          r t       u  u    up %85‟i i   10 y  t  t         t    

H st   r   i      vuru   i  i  y t  ri     r    iri  i i    201‟i    (%85 2) 

 i  i / it  , 34‟     (%14 4) r       i i i, 18‟i    (%7 6)   r , 17‟si    (%7 2) 

s  u u  sist  i i   i  i i  i  y t  r (  r    ,  isp  ,   r  t    s  u u ) 19‟unda 

(%8) lezyonda kanama, yedi hastada (%2.9) gastrointestinal sistem ile ilgili 

y        r (  r     r s ,  i          ,   r         u  u   issi v          it ),    

hastada (%1.3) ise ekstremitelerde   yut   r    i ayeti   v uttu    z    st   r   

birden fazla  i ayet  y          r      E  s     r      i ayet   yu     i  i  

(%15.7) idi.  

Malformasy    r      t  i       iz sy  u     r    iri  i i       s      -

  yu       si    ( :105)   r        u u   str  it   ri  ( :62) iz   i i 

belirlendi. Otuz bir hastada ise malformasyonlar  ir      z           y r   i  

  st r   t y i (T     4)   
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Tablo 4.  Ġki Yüz Otuz Altı Hastada Vasküler Malformasyonların 

Anatomik Lokalizasyonu 

Lokalizasyon n % 

BaĢ Boyun 105 44.5 

   

Ekstremite 62 26.3 

 

Gövde 

 

14 

 

5.9 

 

Pelvis-Perine 

 

13 

 

5.5 
   

Ġntraabdominal 7 3.0 

 

Ġntratorasik 

 

4 

 

1.7 

 

Multiple                  31 13.1 

 

 ir      z          ki 31 v s u  r      r  sy         t  i         r  

  r      t          236   st    275 v s u  r      r  sy      u u s pt     

(T     5)  İ i y z y t i      v s u  r      r  sy  u       iz sy  u 

    r    iri  i i    %48 3 h st          r  sy  u       yu       si   y i  

      yu    s      s r s      r    zy    r   yu , y    ,   z   p   ,  i ,     , 

 u   ,     ,  uru ,   ri  s v   r it      r     t r (T     5)  V s  ler 

     r  sy    r   %37 3‟    str  it y i  Ekstremite lezyo   r               r   

             s      s r s      r    s   v  uy u ,      r,   ,      ,    ,  y  ,   si    

v    uz     r     t y i  L zy    r   %10 2‟si p  vist y i  D          r   

             %6 8‟i   ut    , %4 8‟i p ri    , %0 8‟i is  i tr p  vi         y i  

Vask ler malformasyon  r   %9 3‟       zy  u     s     uv r ,   r      

 uv r , s rt v             ri i i  r        i      v    y i. Vask ler 

     r  sy    r   %7 2‟sinde lezyon i tr      i    v  %4 7‟sinde ise 

i tr t r si         y i  V s  ler m    r  sy    r   y r   i    st r i i 

 r     r             r                dokuz   st       i  r   (ikisinde plevra, 

       p ri  r  tutu u u i    ir i t ), 12   st        rs  t ,   rt hastada dalakta, 
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bir   st           i  r          t , bir hastada is   zefagus ve mezenterde 

tutu u  s pt     t     

 

Tablo 5. Vasküler Malformasyonların Anatomik Lokalizasyonu 

Lokalizasyon Alt Bölge n   % 

BaĢ Boyun  114 48.3 

 Boyun 37 15.7 

 Yanak  33 14 

 Göz kapağı  25 10.6 

 Dil   18 7.6 

 Çene  13 5.5 

 Dudak 12 5.1 

 Alın  10 4.2 

 Burun  6 2.5 

 Farinks 4 1.7 

 Orbita 2 0.8 

    

Ekstremite  88 37.3 

 Kasık-Uyluk 27  11.4 

 Baldır 26 11 

 El  23 9.7 

 Önkol  22 9.3 

 Kol 19 8.1 

 Ayak 14 5.9 

 Aksilla  13 5.5 

 Omuz 1 0.4 

    

Pelvis  24  10.2 

 Glutea 16  6.8 

 Perine 10 4.2 

 İntrapelvik 2  0.8 

    

Gövde  22  9.3 

    

Ġntraabdominal  17  7.2 

 Bağırsak 12  5.1 

 Dalak 5   2.1 

 Mezenter 1    0.4 

    

Ġntratorasik  10  4.2 

 Akciğer  10  4.2 

 Plevra 5   2.1 

 Perikard 3   1.3 

 Özefagus 1    0.4 
*  z    st   r     zy    ir      z        iz sy       r       i i  t p    s y  275’den 

fazla ve y z   i      r  ri  t p     100‟      z        t   r    

 

L zy    r   y r   i    st r i i    uy    r           r                 

  st   r   %3 4‟ nde (n:8) cilt, % 62.7‟sinde (n:148)  i t   t    , %4.2‟sinde 



 

 

39 

(n:10)  i t v   i t   t      ir  r   ,  %4.2‟sinde (n:10) kas dokusunda, %0.4‟ nde 

(n:1) kemikte, %0.4‟ nde (n:1) solunum sisteminde, %1.2‟sinde (n:3) 

gastrointestinal sistemde idi. E  i     hastada (%23.3) malformasyon birden fazla 

   uyu tut   t y   (T     6).   

 

Tablo 6. Vaküler Malformasyonların Görüldüğü Dokulara göre 

Dağılımı   

 

V s    r      r  sy     t tip  ri     r       iz sy                 

  pi   r      r  sy  u        st   r   %50‟si i    zy  u       yu       sinde, 

%50‟si i    zy  u   str  it   y i  V   z      r  sy  u        st   r   

%39 7‟si i  lezyonu       yu , %41 1‟i in lezyonu ekstremite     r   r    

%6 9‟unun birden fazla lokalizasyonda lezyonlar  mevcuttu. Lenfatik 

     r  sy  u        st   r   lezyonlar  %43 8‟inde       yu , %11 3‟ nde 

YerleĢim Yeri n % 

Cilt 8 3.4 

Ci t A t  148 62.7 

Ci t v  Ci t A t  10 4.2 

Kas 10 4.2 

Kemik 1 0.4 

Solunum Sistemi  1 0.4 

Gastrointestinal Sistem 3 1.3 

Ci t A t  v  K s 23 9.7 

Ci t A t  v  K  i  2 0.8 
Cilt Alt  v  G str i t sti    Sist   4 1.7 

Ci t A t  v  S  u u  Sist  i 1 0.4 

Kas ve Kemik 3 1.3 

Kemik ve Solunum sistemi 4 1.7 

Ci t, Ci t A t  v  K s 5 2.1 

Ci t, Ci t A t  v  Gastrointestinal Sistem 1 0.4 

Ci t A t , K s v  K  i  4 1.7 
Ci t A t , K s v  G strointestinal Sistem 1 0.4 

Ci t A t , K  i  v  S  u u  Sist  i 2 0.8 

Ci t A t , K  i  v  Gastrointestinal Sistem 2 0.8 

Kemik, Solunum Sistemi, Gastrointestinal Sistem 1 0.4 
Ci t A t , K s, K  i , G str i t sti    Sist   1 0.4 

Ci t, Ci t A t , K  i  ve Solunum Sistemi 1 0.4 

TOPLAM 236 100.0 
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ekstremitede bulunurken %20‟sinde  ir      z        iz sy      u u    t y    

K   i   v s    r      r  sy    r   %47 9‟u       yu   , %28 7‟i 

  str  it   , %11 7‟si  ir      z        iz sy     y r   i    st riy r u (Tablo 

7).   

 

Tablo 7: Vasküler Malformasyonların Alt Tiplerine Göre Anatomik 

Lokalizasyonları 
 BaĢ 

Boyun 

Ekstremite Pelvis Gövde Ġntra 

torasik 

Ġntra 

abdominal 

Multipl Toplam 

Kapiller 2 

%50 

2 

%50 

 

- - - - - 4 

%100 

Venöz 23 

%39.7 

 

24 

%41.4 

 

3 

%5.2 

3 

%5.2 

 

- 1 

%1.7 

 

4 

%6.9 

 

58 

%100 

Lenfatik 35 

%43.8 

 

9 

%11.3 

 

5 

%6.3 

 

6 

%7.5 

 

4 

%5 

 

5 

%6.3 

 

16 

%20 

80 

%100 

Kombine 45 

%47.9 

 

27 

%28.7 

 

5 

%5.3 

 

5 

%5.3 

- 1 

%1.1 

 

11 

%11.7 

94 

%100 

Toplam 105 

%44.5 

62 

%26.3 

 

13 

%5.5 

 

14 

%5.9 

 

4 

%1.7 

 

7 

%3.0 

 

31 

%13.1 

 

236 

%100 

 

 

V s    r      r  sy     t tip  ri     r  y r   i    st r i i    u  r  

               pi   r      r  sy  u        st   r    %50‟si     i t, 50‟si     i t 

ve  i t   t  tutu u u bir arada   v uttu  V   z      r  sy    r   %63 8‟si, 

lenfatik malformasyonu olan hasta  r   %65‟i,     i        r  sy    r   

%62 8‟i  i t   t          iz  i i  V   z,      ti  v      i   v s    r 

     r  sy  u        st   r    s r s y   %22 4, %26 2 v  %22 3‟      ir    

  z      u v   r      tutu u u s pt     t   (T     8)  
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Tablo 8: Vasküler Malformasyonların Alt Tiplerine Göre YerleĢtiği 

Dokular  
 Cilt Cilt  

Altı 

Cilt 

Ciltaltı 

Kas Kemik SS GIS  Multiple Toplam 

Kapiller 2  

%50 

0 2 

%50 

0 0 0 0 0 4 

%100 

Venöz 0 37 

%63.8 

3 

%5.2 

3 

%5.2 

0 0     2 

%3.4 

13 

%22.4 

58 

%100 

Lenfatik 0 52 

%65 

2 

%2.5 

2 

%2.5 

1 

%1.2 

1 

%1.2 

1 

%1.2 

21 

%26.2 

80 

%100 

Kombine 6 

%6.4 

59 

%62.8 

3 

%3.2 

5 

%5.3 

0 0 0 21 

%22.3 

94 

%100 

Toplam 8 148 10 10 1 1 3 55 

 

 

 

 

4.1. Kapiller Malformasyonlar 

Ç        z   ps         i i i iz     vur     st   r   s        r      

kapiller m    r  sy   t spit   i  i  Y z   s   y r s         ,  uru       v  

y        ps y   „P rt    r        si‟, s  tr   si ir sist  i    i i s   v s    r 

      isi v    i i     r    ir    i     t  ri       ir   st y  Stur  -Weber 

s   r  u t   s     u  u   ir  i er hastada ise Megalensefali-Kapiller 

M    r  sy   s   r  u v r    H st   r   t        i tt  r       i i i, 

Megalensefali-K pi   r M    r  sy   s   r  u        st              y    

    r  ir   t   str  it  i  t            r    y     i ây ti v r    H st   r   

i isi      zy    r   str  it   , i isi          yu       si   y i     vur   

  st   r     psi      zy    r          y     p  10   ‟      y            

H st   r    izi   u y     ri     i tt    r  z -mor r       i i i ve bir hastada bir 

ekstremitede  i   z  i  i   i ây ti   v uttu  T      t     st   r USG ile 

    r    iri  i ti. Sendromu olan hastalarda MRG ile   yi    r  t     si 

y p     t .  
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4.2. Venöz Malformasyonlar 

H st   r   58‟i    (%25) v   z      r  sy     v uttu     vuru 

y      s    st   r   %93‟     ( :54)  i  i , %17‟si    ( :10) r       i i i, 

%14‟  de (n:8)   zy    z ri     kanama, %3.4‟     ( :2)   r , %3.4‟     ( :2) 

s  u u  s    t s  i i  E     r     u  Ru   r      s   r  u            st    

gastrointestinal kanama   v uttu  V   z      r  sy    r      s     r       

lokalizasyonlar %39.7  r             yu  v  %41.4  r         str  it   r 

olmakla birlikte nadiren pelvis (%5.2),   v   (%5.2), i tr      i          

(%1.7) veya birden fazla lokalizasyonda (%6.9)   r       r i  V   z 

     r  sy    r         i    (%55) v  u u  s   t r      tuttu u    ir    i  

H st   r   %63 8‟i         r       r  r  i t   t     u   y r   i  

  st r   t y i   

Fizi   u y     ri      st   r   %95‟i    ( :55)  i   z  i  i , %28‟inde 

( :16) r       i i  i i, %7‟si    ( :4) v    t zi v y  v ri  z v    r s pt      

Gastrointestinal sistem tutulumu olan hastalarda gaitada makroskopik veya 

mikroskobik kan s pt     t .  H st   r   %5‟i      yut    irti    i ti,  ezyon 

  yut  r    st   r   %47‟si    5   ‟         , %36‟s     5-10 cm  r s    , 

%12‟i    10   ‟      y  t   V   z      r  sy     st   r     t       t      

  i i   y  y        r     r  t      y  t    ri       y          t   H st   r   

%48‟i    t          MRG, %17‟si    t          USG, %30‟u    MRG v  USG 

 ir i t , %2‟si     T v  USG  ir i t , %2‟si    MRG,  T v  EKO  ir i t  

 u         t   Ci tt   u tip     vi-  r r    i       r   zy    r         u  Ru   r 

     s   r  u                 st          r   t   s       s  pi v        s  pi 

y p   p  z    us, i        rs   v               z r    str i t sti    sist  i  

   it i      iz sy    r      ir      z   s y   ,  z ri    t     i  t zik damarlar 
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izlenen mavi-  r r    i v s    r   zy    r   r      İz    s r  i      st   r   

%53‟         u  u  r v     p i  sy    r t spit   i  i ti. E  s     r     

   p i  sy    r   r   t   s t       (%15),        (%6),      siy   (%5),     it 

(%5) v  tr    z (%5) i i  N  ir   r        p i  sy      r        st    

  zy  u   u u  u u   str  it    uyu      r         ,  r it   y r   i  i 

malformasyonu olan   st   r     iri      r     y   v   ir  i  ri    is   i t 

  r  , i tr  r   y r   i  i      r  sy  u       ir   st       u            

  r     t     u  Ru   r      s   r  u           st      str i t sti    sist   

      s             r      ir   si  i i anemisi mevcuttu.  

 

Resim 6: Blue Rubber Bleb Nevus sendromu olan bir hastanın mide 

antrumundaki vasküler lezyonunun endoskopik görüntüsü 
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4.3. Lenfatik Malformasyonlar 

H st   r   80‟i   (%34)      ti       r  sy   t   s     u  u tu     vuru 

y      s    st   r   %78‟i    ( :62)  i  i , %10‟u    ( :8)   r , %15‟i    

( :12) s  u u  s    t s  i i   u u  y    s r  i i   st    ciltte r       i i i v   ir 

  st      s      i t   r  s ,   str i t sti    sist     LM‟si      bir hastada 

  z  s z   ,  i  i  i  ve     z    y        r    v uttu  L    ti       r  sy  u 

olan dokuz hastada Gorham sendromu, bir hastada Cloves sendromu, bir hastada 

Pr t us s   r  u s pt      G r    s   r  u         uz   st  s  u u  s    t s  

i      vur u tu  L    ti       r  sy    r      s     r            iz sy    r     

boyun (%43.8) ve ekstremiteler (%11.3)          ir i t    st   r   %20‟si       

z        ir      z        iz sy       r     t y i. L    ti       r  sy    r   

v  u u  s   t r      tut     i i i       u u   r     t r  H st   r   %90‟     

cilt- i t  t     u, %11.3‟       s, %15‟i       i , %12.5‟inde solunum sistemi, 

%11.3‟ nde ise gastrointestinal sistem tutulumu mevcuttu.  

Fizi   u y     ri      st   r   %81‟i    ( :65)  i   z  i  i , %15‟i    r  , 

r    s, s  u u  s s  ri     z      i i s  u u  sist  i  u  u  r , %11‟i    

  r      i  i  mevcuttu. H st   r   y  isi    (%9)  ist i i   kanama s pt     t   

L zy     yut  r    st   r   %22‟si    5   ‟         , %42‟sinde 5-10 cm 

 r s    , %17‟si    10   ‟      y   i i,   st   r   %19‟u    boyut 

   irti    i ti  T        i i   y  y        r   i i   st          t        ti  

     r  sy     st   r       r  t      y  t    ri       y              r      

T         s       st   r   %36‟s     t          MRG, %9‟u    t          

USG, %32‟si    MRG v  USG  ir i t , %2‟si     T v  USG  ir i t , %8‟i    

USG, MRG v   T  ir i t , %2‟si     T v  MRG  ir i t , %2‟si    MRG,  T 

v  EKO  ir i t , %1‟i    USG;  T, MRG v  EKO  ir i t  %1‟i    MRG,  T v  
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   iy  r  i  ir i  t   u         t r   H st     s yri   yu  a   st   r   %56‟s     

    z  ir    p i  sy   t spit   i  i  H st   r     r        p i  sy    r 

     siy   (%10),   r   t   s t       (%8),        (%5) v  p t    i    r   (%5) 

idi. Ek    r    ir   st        it,  ir   st    p t    i    r  ,    i  r      siyonu ve 

p    t r  s  ir  r   , malformasyonu orbitada olan  ir   st      r     y   ve 

 ir  i  ri    r ti            ,  ir   st       i  r      siy  u v  p    t r  s, 

 ir   st      str  it    zy  u    s    it ve Gorham-Staut sendromu olan bir 

hastada dissemi   i tr v s    r        sy     r     t     

4.4. Kombine Vasküler Malformasyonlar 

Ç        z    i i    i                          i   v s    r 

     r  sy    r i  risi      y      u  u  v        ti         z r  

  pi   v   z v    pi   v        ti  tipt  v s  ler malformasyonlar 

 u u    t y   (Tablo 9).  

Tablo 9. Kombine Vasküler Malformasyonların Alt Tiplerine Göre 

Dağılımı 

Kombine Vasküler Malformasyonlar  n % 

Venolenfatik  79 84 

K pi   v   z  3  3.2 

Kapillovenolenfatik  12  12.8 

Toplam 94 100 

 

H st   r n   t s     Klippel Trenaunay sendromu, birinde Cloves sendromu 

tespit edildi.  

    vuru y      s    st   r   %90‟     ( :85)  i  i , %20‟si    ( :19) 

r       i i  i i, %12‟si     i t v y    str i t sti    sist         s  ( :11), 

%9‟u    ( :8)   r , %3‟     ( :3) s  u u  s    t s  v  %2‟si    ( :2)  ir 

  str  it           z r     r    y    i i  K   i        r  sy    r      s   

  r            iz sy    r %47.9  r             yu  v  %28.7  r       

ekstremiteler olmakla birlikte nadiren pelvis (%5.3),   v   (%5.3), 
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i tr      i          (%1.1) v y   u      iz sy    r     ir      z  s     

(%11.7)   r       r ir  K   i   v s    r      r  sy    r   v  u u  s   

t r      (%55) tut     i i i       u u   r     t r  H st   r   %92‟si     i t-

cilt   t     u, %25.5‟i      s, %3.2‟sinde kemik, %1 1‟i      str i t sti    

sistem tutulumu mevcuttu.  

Fizi   u y     ri      st   r   %71‟inde ( :67)  i   z  i  i , 

%13‟    ( :13)  i   z  i  i         r   r       i i  i i, %4‟     ( :4)  i   z 

 i  i         r   v    t zi v /v y  v ri  z v    r   r      Di   z  i  i  v  

  r     ( :2), r       i i  i i( :2), s  u u  s    t s ( :1) v    z     r   t 

  s t       ( :1) hastalarda    ir   r      izi   u y     u  u  r     r   kaydedildi. 

H st   r   83‟ nde   yut        y p    i  i    up  ezyon boyutlar    st   r   

%38‟i    5   ‟         , %28‟i    5-10 cm  r s    , %23‟     10   ‟    

  y   i i  D rt   st              i   v s    r      r  sy    r   t       

t        i i   y  y        r     r  t      y  t    ri       y          t . 

H st   r   %42‟si    t      t          MRG, %7‟si    t          USG, 

%40‟     MRG v  USG  ir i t , %2‟si    MRG,  T v  USG  ir i t  

 u         t r  T  ip s r si      st   r   %48‟i        z  ir    p i  sy   t spit 

  i  i  E  s     r        p i  sy    r      siy   (%10),   r   t   s t       

(%10), kanama (%5), flebit ve tromboz (%8) ve malformasyonu orbitada bulunan 

hastalarda   r     y   (%2) i i   ir   st      zy    z ri    uyu    

  r         ,  ir   st    pr pit zis,  ir   st     i t   r   v    t    i, 

ekstremite yerl  i  i      r  sy  u      bir hastada   zy  u    s  y p  s  

nedeniyle p r      si ir   s r                 y     r    si    ir 

   p i  sy    r    s y       

 



 

 

47 

4.5. Sendromlar 

T p      29   st    VM  ir s   r       i    iy r u   u   st   r   

10‟u    K ipp   Trenaunay sendromu, dokuzunda Gorham Stout sendromu, 

   i      u  Ru   r      N vus s   r  u, i isi    C  v s s   r  u,  iri    

Sturge-Weber sendromu, birinde Makrosefali-Kapiller Malformasyon sendromu 

v   iri    Pr t us s   r  u   r       

 Sendromu olan   st   r   %6 9‟u    ( :2)   pi   r      r  sy  , 

%17.2‟sinde (n:5) v   z      r  sy  , %37.9‟unda (n:11) lenfatik 

malformasyon, %37.9‟unda (n:11)     i   tipt  v s    r      r  sy   

  r     t r  S   r    r     s        ti       r  sy    r      i   tti i 

b  ir    i    up,  r    ist tisti s      r             r       tespit edilmedi. 

 T     st   r   %12 3‟  ( :29),   pi   r      r  sy  u        st   r   

%50‟si ( :2), v   z      r  sy  u        st   r   %8 6‟s  ( :5), lenfatik 

   p    ti        st   r   %13 7‟si ( :11),     i   v s    r      r  sy  u 

       st   r   %11.7‟si (n:11) bir sendromun komponentiydi. 

  4.6. Takip ve Tedavi 

 H st   r   %22.8‟i ( :54) t   visiz iz    i,  u   st   r   ikisinde kapiller, 

19‟u    v   z, 13‟          ti , 20‟si        i        r  sy   v r    Di  r 

  st   r      i    t   vi, s   r t r pi v    zy  u    rr  i    r       r    s  

v /v y       t    si  i i t   vi y  t    ri     uy u        r       ir v y   ir 

     uy u      t    

H st   r   69‟u   s         i    t   vi, 32‟si   s dece skleroterapi, 

17‟si   s        rr  i, 27‟si   s   r t r piy  ek    r      i    t   vi, 22‟si   

   i    t   viy        r     rr  i i    ,  iri   s   r t r piy        r     rr  i 

i    , 14‟       i    t   viy        r   s   r t r pi v    rr  i uy u      t     



 

 

48 

M  i    t   vi uy u      132   st     48‟i    ir      z   i    uy u        

belirlendi. Medikal tedavide 120 hastada sirolimus, 43 hastada propranolol, 11 

  st    IFN     ,      st    si      i , i i   st      tr  ti  v   ir   st    

vinkristin kullan     t    

 T p    120   st    (%51) sir  i us t   visi uy u       Sirolimus tedavisi 

0.8 mg/m2/  z         i i   z ola       i           r  ,             z yi 10-

15   /    r s     tutu         i    titr    i  r   v ri  i ti. Hastalar ortama 

15 6±12 2 (1 2-84) ay (1.2-84) sir  i us  u        Sir  i us        st   r   

%54.2‟sinde radyolojik/klinik    r     yut        si, %52.5‟inde klinik olarak 

semptomlarda t  /t    y       z    , %21 6‟s       s i   z       r     

(Tablo 10). A t tip  r    r      r    iri  i i    iki kapiller, 25 v   z, 38      ti  

v  55     i        r  sy     sir  i us  u         t   V   z      r  sy     

radyolojik/klinik       y   t  r    %48, lenfatik malformasyonlarda %52.6, 

    i        r  sy    r   is  %60  u u  u  Y       v   u  u  r   i iyi      

 r    v   z,    t  i  v      i        r  sy    r   s r s y   %64, %84 2, 

%74.5 idi. L zy     yutu            v  s  pt   ti    z        r   

    r    iri  i i             y  y    zy    r        yu       iz syonunda olan 

  st   r   r  , ancak aral r     i   r  ist tisti s      r              i  i   

L zy     yutu 5   ‟                 st   r   %58 3‟    , 5-10 cm 

 r s            st   r   %48.8‟i   , 10   ‟      y          st   r   is  

%56.7‟si    sir  i us  r  y    i /  i i  y   t   r     t   L zy   boyutu 5 

  ‟                 st   r   %70 8‟i   , 5-10     r s            st   r   

%67.4‟    , 10   ‟      y          st   r   is  %80‟i    sir  i us  

s  pt   ti     r   y   t   r     t   L zy    r        iz sy  u v    yutu   

  r  s  pt   ti  v  r  y    i /  i i  y   t  r    r   r s     i   r  ist tisti s   
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   r            u u       V s    r      r  sy  u s   r      ir i t  olan 

  st   r   radyolojik/klinik %55‟i, s   r  u     y     st   r   %54‟  sirolimus 

tedavisin      y     r   t   S  iz G r    s   r  u,   t  KT s   r  u,   rt 

BRBN sendromu, bir Sturge-Weber v   ir C  v s s   r  u   st s    sir  i us 

v ri  i  Ü  G r    s   r  u,  ir  R N s   r  u,   t  KT s   r  u v   ir 

C  v s s   r  u   st s  sir  i us  r  y    i /klinik    r   y   t v rir   ;  u 

hast   r        r      G r    s   r  u   st s          s  pt    r     

iyi        z       i    u  Ru   r      N vus s   r  u        st   r   

  str i t sti    sist           r  v  tr  s  zy   i tiy    r     sir  i us 

t   visi     s  r   z         z       i   

Y z yirmi hasta    19‟u    (%15 8) sirolimus tedavisi kesildikten sonra 

 rt        t      y   (1-24. ay) radyolojik/klinik olarak ilerleme veya 

s  pt    r   t  r r       r      Bu hastalardan 15‟i   yeniden sirolimus 

tedavisi           Sirolimus kullanan hast   r   %62‟si    ( :75)    it i y   

 t i  r   r      H st   r   %36‟s     ( :43) tri  is rit  rt   , %26.6‟s nda (n:32) 

mukozit, %12.5‟i    ( :15) s    st s  u u  y  u      siy  u, %5‟i    (n:6) 

LDL kolesterol  rt   , %3‟     ( :4)  i tt    z r     , s yu ma ve prurigo 

   u  ris  i i  i t  u  u  r , %2.5‟inde ( :3)  u   t -kusma, %2.5‟inde (n:3) 

i t  s z   , %1.6‟s nda ( :2)    t   z  siz i i   r      N  ir   r     y    t i  r 

 ir   st    tr    sit          ,  ir   st     r       i i zis,  ir   st        

  r s ,  ir   st      rp  t ,  ir   st       siz i ,  ir   st    is   ,  ir   st    

hipokalsemi ve bir hastada I  G   z yi             i i   
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  Tablo 10. Sirolimus Yanıtların Alt Tiplere Göre Dağılımı 

 

Pr pr       t   visi 43   st y  v ri  i ti, bu   st   r   39‟u merkezimize 

   vur            u t   viyi        r       t   vi      y     r   i   ri i 

 i  ir i   r i  Merkezimizde propranolol tedavisi alan hastalar 2mg/kg dozda(0.5 

mg/kg doz        y p 48 s  t i  risi    2   /  /  z        r  ), 5-14  y  r s     

tedavi        r    Bu   st   r   18‟i        i  , 17‟si    v   z, 8‟i         ti  

malformasyon mevcuttu.         r  z  r   t   vi        st   r    pelvik 

        5   ‟          v   z bir malformasyonu bir hastada radyolojik/klinik 

   r     zy               z    i i   y   i  i ti. Bu   st      i  i  

y      s          z       v uttu   u u            z   p       r       i i i 

 i ây ti      v          i  i   i  v t   r       i i i  i  y ti olan kombine 

v s    r   zy  u      i i   st       zy    r     r   i    hafif bir        

meydana gel i i   t   i  i ti  M r  zi iz   t   vi   i     i  r   st   r   is  

  v p t spit   i    i ti  Tedavi alan hastalarda herhangi bir yan etki 

  y   i    i ti   

Toplamda 11 hastaya IFN alfa tedavisi verildi. IFN alfa 3.000.000 

IU/ 2/  z    t    3   z           i    uy u       Bu hastalar ortalama 9.4 ay (5-

15) s r  i   IFN      t   visi        r    Bu tedavi ile Gorham sendromu olan iki 

Sirolimus Kapiller Venöz Lenfatik Kombine Toplam 

Radyolojik/Klinik Genel Yanıt 0 

%0 

 

12 

%48 

 

20 

%52.6 

 

33 

%60 

 

65 

%54.2 

 

Semptomlarda Düzelme 0 

%0 

 

16 

%64 

 

32 

%84.2 

 

41 

%74.5 

 

89 

%74.2 

 

Tam/tama yakın 0 

%0 

 

12 

%48 

 

20 

%52.6 

 

31 

%56.3 

 

63 

%52.5 

 

Kısmi 0 

%0 

 

4 

%16 

 

12 

%31.5 

 

10 

%18.1 

 

26 

%21.6 

 

Hasta Sayısı 2 25 38 55 120 
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hastada radyolojik/klinik    r   y   t      r   ,     G r    s   r  u  iri KTS 

       z r    rt   st     s  pt    r     iyi        z       i  İFN      

t   visi      t     st   r    t  ,    siz i ,   r      ,   s-        r s  

 i  y t  ri      ir v y   irk           z r   rip    z ri semptomlar 

  y   i  i ti   ir   st       i  i   z    s  r   i t r   siy  u    i   si 

     iy   t   vi   si  i ti   

Gorham-Staut sendr  u      iy   iz      v   ir    i p  vr      zy  u      

i i   st y    tr  ti  t   visi uy u      t   O tr  ti , IFN     , sirolimus gibi 

   i    t   vi  r  y   ts z, p rsist   t  r r  y   p  vr      zy  u       ir GSS 

  st s    st r i  v ri  i ti  GSS             ir   st y   iss  i   i tr v s    r 

       p ti (DİK)    i   si      iy   vi  risti  v ri  i ti    

E  i   rt hastay  (%23)   rr  i i     uygulanm  t . Cerrahi uygulanan 

  st   r   31‟i         ti , 16‟s         i  , 7‟si    v   z      r  sy   

mevcuttu.  u   st   r   %79.6‟s   n lezyonunda radyoloik/klinik         

%61.1‟i i  s  pt    r     iyi      t spit   i  i  Malfor  sy     t tipi     r  

r  y    i /  i i        y   t  r    %85.7-%75  r s        i    t y i  

S  pt   ti  iyi       r                v   z      r  sy    r   (%42.6), en 

y  s        ti       r  sy    r   (%64 5)    u u    ir    i  A       r  

istatistiksel o  r              i  i (Tablo 11). L zy     yutu 5   ‟          

       st   r   %53 3‟    , 5-10     r s            st   r   %52 9‟u   , 10 

  ‟      y          st   r   is  %46 1‟i    cerrahiye r  y    i /  i i  y   t 

  r     t   L zy     yutu 5   ‟                 st   r   %53 3‟    , 5-10 cm 

 r s            st   r   %70 5‟i   , 10   ‟      y          st   r   is  

%61 5‟i    cerrahiye s  pt   ti     r   y   t   r     t     yut    r    v p 

 r    r   r s     i   r  ist tisti s      r            u u       Sendromu olan 
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  st   r   %66‟s    rr  i i      r      y     r r   , s   r  u     y   

  st   r   %86‟s    rr  i i      r      y     r  ;  r    istatistiksel olarak 

          r  y  tu  C rr  i uy u      10   st     rt      31.2 ay (1.5 -120) 

i  risi       s   r     t    

Tablo 11. Cerrahi Yanıtların Alt Tiplere Göre Dağılımı 

 

T p    74 (%31)   st y     i    s y    s   s  r   s   r t r pi uy u       

 u 74   st     17‟si VeM, 27‟si LM, 30‟u     i        r  sy   i i  S   r z   

ajan olar   p  i       ,  t     v  OK432  u         t   Skleroterapi uygulanan 

  st   r   r  y    i /  i i        y   t  r    r  %67 5, s  pt   ti  y   t  r    

%79.7 bulundu. A t tip  r    r      r    iri  i i    v   z      r  sy    r   

radyolojik/klinik genel yan t  r    %64.7 bulundu, bu h st   r   %29.4‟     

semptomlarda   s i   z    , %47‟sinde t  /t    y       ri     iz    i  

L    ti       r  sy    r   r  y    i /  i i        y   t  r    %77.7 bulundu, 

s  pt    r     s i y   t  r    %33.3, t  /t    y     y   t  r    is  % 55.5 

bulundu  K   i        r  sy    r   r  y    i        y   t  r    %60 i i, 

  st   r   %40‟     s  pt    r       s i, %33.3‟     t  /t    y       ri     

izlendi (Tablo 12). L zy     yutu 5   ‟                 st   r   %68 7‟si   , 

5-10 cm ar s            st   r   %72 2‟si   , 10   ‟      y          st   r   

is  %64 7‟si    s   r t r piy  r  y    i /  i i  y   t   r     t   L zy     yutu 

Cerrahi Venöz Lenfatik Kombine Toplam 

Radyolojik Klinik Genel Yanıt 6 

%85.7 

 

25 

%80.6 

12 

%75 

43 

%79.6 

Semptomlarda Düzelme 3 

%42.6 

 

20 

%64.5 

10 

%62.5 

33 

%61.1 

Tam/tama yakın 2 

%28.4 

 

8 

%25.8 

6 

%37.5 

16 

%29.6 

Kısmi 1 

%14.2 

 

12 

%38.7 

4 

%25 

17 

%31.4 

Hasta Sayısı 7 31 16 54 
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5   ‟                 st   r   %75‟i   , 5-10     r s            st   r   

%83 3‟    , 10   ‟      y          st   r   is  %76 4‟     skleroterapiye 

s  pt   ti     r   y   t   r     t     yut    r    v p  r    r   r s     

ist tisti s      r             r   u u       S   r t r pi      y     r   

s   r  i    st   r    iri G r    s   r  u, i isi  R N s   r  u v   iri KTS 

sendromu idi. Blue Rubber Bleb Nevus sendromu olan hastalardan birinin 

boynundaki venolenfatik malformasyonuna y p     s   r t r pi        r    s  u  

v r i ti     ir s   r       i       VM‟ u   st   r   r  y    i        y   t  r    

%75 iken, sendromu     y     st   r   %67  r       y   t   r       

  y   i  i;  r    ist tisti s      r             r  t spit   i    i   

Tablo 12. Skleroterapi Yanıtlarının Alt Tiplere Göre Dağılımı 

 

L    iz sy      r  uy u      t   vi  r v    v p  r    r      r    iri  i  

      yu       iz sy  u         r  sy  u        st   r    sir  i us       r   

%55‟inde radyolojik/  i i        y   t      r   , bu oran skleroterapi alanlarda 

%58.5, cerrahi uygulananlarda %81.4    r   s pt    . En iyi cevap or      rr  i 

t   vi i             up  r    i   r  iststisti i    r              i  i  

Ekstremite lokalizasyonunda malformasyonu olan hastalardan sirolimus 

      r   %60‟     r  y    i /klinik    r     zy         r   ,  u  r   

Skleroterapi Venöz Lenfatik Kombine Toplam 

Radyolojik/Klinik Genel Yanıt 11 

%64.7 

 

21 

%77.7 

 

18 

%60 

50 

%67.5 

Semptomlarda Düzelme 13 

%76.4 

 

24 

%88.8 

22 

%73.3 

59 

%79.7 

Tam/tama yakın 8 

%47 

 

15 

%55.5 

10 

%33.3 

33 

%44.5 

Kısmi 5 

%29.4 

 

9 

%33.3 

12 

%40 

26 

%35.1 

Hasta Sayısı 17 27 30 74 
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skleroterapi alanlarda %75, cerrahi uygulananlarda %62.5    r   s pt    . 

Ar   r     ist tisti s      r             r  y  tu  

G v        iz sy  u         r  sy  u        st   r    sir  i us 

      r   %60‟ nda r  y    i     r     zy         r   ,  u  r   s   r t r pi 

alanlarda %75, cerrahi uygulananlarda  %75    r   s pt      Ar   r     

ist tisti s      r           fark yoktu. 

T r si               r  sy  u        st   r    sir  i us       r   

%50‟si    r  y    i     r     zy         r   ,  u  r   s   r t r pi       r   

%100, cerrahi uygulananlarda  %50    r   s pt      E  iyi   v p  r    

s   r t r pi  uy u        st   r     up  r    i   r  ist tisti i    r           

   i  i   

A              r  sy  u        st   r    sir  i us       r   

%44.4‟     r  y    i     r     zy         r   ,  u  ran skleroterapi alanlarda 

%83.3, cerrahi uygulananlarda  %85.7 olarak s pt      E  iyi   v p  r      rr  i 

t   vi i             up  r    i   r  iststisti i    r              i  i  

Tutu       u  r    r  uy u      t   vi  r v    v p  r    r      r    iri  i  

Sadece cilt tutulumu olan sekiz hastan   %25‟i   (n:2) propranolol, %50‟si   

(n:4) sir  i us v ri  i, %12 5‟ine (n:1) skleroterapi uy u     , %12 5‟i (n:1) 

tedavisiz izlendi. Skleroterapi uygulanan bir hastada ve sirolimus verilen 

  st   r   %25‟inde radyolojik/klinik       y   t s         S   r t r pi 

uy u        st    s  pt    r     s i   z     iz    i  Pr pr            

  st   r   %50‟si de, skleroterapi uygulanan bir hastada ve sirolimus verilen 

  st   r   %50‟si i  s  pt    r     iyi        r      Cilt lokalizasyonundaki 

v s    r      r  sy    r   uy u      t   vi  r    v p  r    r   rs s     

ist tisti s      r             r   y  tu  
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S       i t   t  tutu u u      148 hasta    %17.6‟s na (n:26) propranolol, 

%2‟si   (n:3) IFN alfa, %47.2‟sine (n:70) sirolimus verildi, %33.8‟ine (n:50) 

skleroterapi %21.6‟s    (n:32)   rr  i uy u       Pr pr              st   r   

%3.8‟inde, sir  i us        st   r   %54.3‟ nde,   rr  i y p       st   r   

%84.4‟    , s   r t r pi uy u        st   r   %68‟inde radyolojik/klinik genel 

  v p     m  t . IFN      v ri      st   r   r  y    i /  i i    v p          .  

Pr pr              st   r   %7 6‟s nda, sir  i us        st   r   %77.1‟i   , 

  rr  i y p       st   r   %87.5‟i   , s   r t r pi uy u        st   r   %80‟inde 

sempto  ti    v p          t spit   i  i. Ci t   t       iz sy  u    i v s u  r 

     r  sy    r   uy u      t   vi  r    v p  r    r   rs s     ist tisti s   

   r             r   y  tu.  

Sadece kas tutulumu olan 10 hasta    %40‟    (n:4) skleroterapi, %10‟u   

(n:1) cerrahi uy u       C rr  i uy u       ir   st     r  y    i /  i i  y   t 

        S   r t r pi        st   r   %75‟inde (n:3) radyolojik/klinik cevap 

     r   , %75‟inin (n:3) s  pt    r       z     t spit   i  i   

Sadece kemik tutulumu olan bir hastaya sirolimus tedavisi verildi, 

  i i /r  y    i  v  s  pt   ti  y   t          

Sadece solunum sistemi tutulumu olan bir hastaya sirolimus tedavisi verildi, 

  i i /r  y    i  v  s  pt   ti  y   t          

S        str i t sti    sist   tutu u u           st  v r     u   st   r   

birine cerrahi uy u     , ikisine sirolimus verildi. Cerrahi uygulanan hastadan 

  i i /r  y    i  v  s  pt   ti  y   t      r    sir  i us        st   r   %50 

‟si      i i /r  y    i  v  s  pt   ti  y   t          

Ci t v   i t   t  tutulumu olup da tedavi uygulanan 10   st  v r     u 

  st   r   ikisine propranolol,   r     sirolimus, birine skleroterapi,       
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  rr  i uy u       Pr pr       t   visi v  s   r t r pi s  r s    st   r   

 i  iri    r  y    i  y   t           Sir  i us v ri      st   r   %75‟i    

r  y    i  y   t        i  i  S   r t r pi uy u        st    s  pt    r     s i 

  z     iz    i  Sir  i us uy u        st   r   %75‟i    s  pt    r   iyi      

t spit   i  i ti.  

Ci t   t  v    s  ir i t  tutu u u      23 hastan   %21.7‟i   (n:5) 

propranolol, %8.6‟s    (n:2) interferon alfa, %65.2‟sine (n:15) sirolimus verildi, 

%39.1‟i   (n:9) skleroterapi, %34.7‟sine (n:8)   rr  i uy u        Pr pr       v  

İ t r  r   t   visi   r  y    i  y   t           S   r t r pi v ri      st   r   

%55.6‟s nd ,   rr  i uy u        st   r   %62 5‟i   , sirolimus verilen 

  st   r   is  %66.7‟sinde r  y    i  y   t v r    K i i     r   s  pt    r   

  z      r    r  sir  i ust  %80, skleroterapide %77.8,   rr  i i      r   %75, 

IFN‟   %50 i i  Cilt a t  v    s tutu u u      v s u  r      r  sy    r   

uy u      t   vi  r    v p  r    r   rs s     ist tisti s      r             r   

yoktu. 

Ci t   t  v     i   ir i t  tutu u u      i i   st dan birine propranolol, 

 i  ri e Sirolimus, veril i ti. Propranolol ve Sirolimus tedavilerine radyolojik 

y   t               r   r, Sir  i us        st    s  pt    r     s i   z     

izlendi. 

Ci t   t  v  s  u u  sist  i  ir i t  tutu u u       ir   st  v r  ,  u 

hastaya sirolimus tedavisi verildi. Tedavi ile radyolojik y   t        i  i  

S  pt    r   is  sir  i us i   t     z       y         i   

Ci t   t  v    str i t sti    sist   tutu u u        rt   st  v r    S       ir 

  st y  s   r t r pi uy u     ,  u   st      y     r         y   i  i  
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Kas-   i  tutu u u         hastadan birine skleroterapi uy u      , 

ikisine sirolimus veril i ti  S   r t r piy  r  y    i  y   t y  tu v  t   vi 

semptomlarda   z     s          Sir  i us        st   r   y r s     r  y    i  

y   t v  s  pt    r     z     iz    i  

Solunum sistemi ve    i i      i   tutu u u        rt   st dan birine 

propranolol, birine IFN alfa,    ne sirolimus veril i , birine de cerrahi 

uygulan   t   Pr pr       t   visi   y   t           I t r  r   t   visi v ri    

  st    r  y    i  y   t        i  i  Sir  i us        st   r   %33‟     

r  y    i /  i i  y   t, %66 6's     s  pt   ti  y   t       . IFN alan ve cerrahi 

uygulanan birer   st    s  pt    r     s i   z     iz    i   

Ci t,  i t   t  v    s doku  r       r         ir i t  tutu u u            st  

v r     u   st   r   birine propranolol,       sirolimus verildi, birine 

skleroterapi, ikisine   rr  i uy u       Propranolol tedavisine radyolojik/klinik ve 

semptomatik y   t           S   r t r pi v ri      st    r  y    i /  i i     r   

  s i y   t iz    i  yr    s  pt    r        ri     v r     Sir  i us      

  st   r   %33‟     r  y    i  y   t v  s  pt    r     z     v r    C rr  i 

y p       st   r     psi    s  pt    r     z       v uttu   

Ci t,  i t   t          r     str i t sti    sist   tutu u u       ir  asta 

v r    H st y  pr pr      , i t r  r  , s   r t r pi v  sir  i us v ri  i  

Pr pr       v  i t r  r   t   visi   y   t           S   r t r pi y p       st    

r  y    i     r   y   t         yr    s  pt    r     s i   z     iz    i  

Sirolimus tedavisine    r  y    i  y   t v r   v  s  pt    r   t     z     

izlendi.  

Ci t   t ,   s v     i  tutu u u        rt   st  v r     u   st   r   ikisine 

propranolol, tama     sirolimus verildi, ikisine skleroterapi, birine cerrahi 
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uy u       Pr pr       t   visi   y   t           S   r t r pi y p       st   r   

%50‟sinde r  y    i     r   t spit   i      ri     v r    Sir  i us v ri    

  st   r   is  %50‟sinde r  y    i  y   t iz    i   S  pt    r     z       r     

  st   r    r    rr  i i      r   %100, s   r t r pide %50, sirolimusta %75 idi.  

Ci t   t ,    i    r   ri    s  u u  Sist  i tutu u u      i i   st  v r    

 u   st   r   ikisine de sirolimus ve interferon, birine cerrahi uygulan   t . 

İ t r  r   v  sir  i us t   visi r  y    i     r    t isiz i   Sirolimus ve 

i t r  r         ir r   st    s  pt    r   iyi        z    i ti  Cerrahi 

uy u        st   r     z     s pt        

Ci t   t ,    i    r   ri      str i t sti    sist   tutu u u      i i   st  

v r     u   st   r   birine IFN alfa, birine skleroterapi, ikisine sirolimus veril i , 

birine cerrahi uygulan   t   İ t r  r   t   visi   r  y    i  v  s  pt   ti  

  v p y  tu  S   r t r pi uy u        st    r  y    i  y   t v r    yr    

s  pt    r     s i   z     iz    i ti  Sir  i us v ri      st   r   y r s     

r  y    i  y   t v  s  pt    r     z     s pt      C rr  i y p       st   r   

t         s  pt    r     z     v r     

Kemik, solunum sistemi ve gastrointestinal sistem tutulumu olan bir hasta 

v r    H st y  sir  i us v ri  i v  s   r t r pi y p      Skleroterapi ile 

s  pt    r   t     z            i ir    sir  i us i     s i   z            i  i   

Ci t,  i t   t ,    i  v        r   s  u u  sist  i tutu u u       ir   st  

v r    H st y  sir  i us v  i t r  r   v ri  i  İ t r  r   t   visine 

radyolojik/klinik y   t        t . Sirolimus tedavisinde de radyolojik/klinik y   t 

       t   H r i i t   vi    s  pt    r     z     s          

Ci t   t ,   s,    i  v    str i t sti    sist   tutu u u       ir   st  v r  , 

 u   st  sir  i ust     y     r   i     s   r t r pi      y     r   t    
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Hastalar ortalama 50 2±42 2 (2 4-216) ay takip edilmi ti   u t  ip s r si 

i  risi    iki hasta izlemden       t   H st   r   son kontrollerinde y p     

    r    ir    r    r , v s    r      r  sy  u  radyolojik/klinik  z   i   ri 

ba vuru   i  uru uy     r     t r             r       r    ir  si    t   

  st   r   %30.7‟sinde st  i    st    , %10.6‟s nda „ i i      ri    ‟, 

%15.3‟     „  s i   ri    ‟ %22.6‟s nda „iyi   ri    ‟, %19.2‟si    „    iyi 

  ri    ‟, %1 2‟si    „i  r   i    st    ‟   r      H st   r   %1‟i   situs   du. 

H st   r   %27‟si    s  pt    r  y       r   , %23‟     s  pt    r       s i 

  z    , %49‟u u  s  pt    r     t     z     t spit   i  i   H st   r   

  i i /r  y    i    z      ri i    t tip  r    r           T blo 13‟t  

  r     t  ir   

Tablo 13. Vasküler Malformasyon Hastalarının Son Durum 

Kliniklerinin Alt Tiplere Göre Dağılımı 

 Kapiller Venöz Lenfatik Kombine Total 

Stabil Hastalık 4 

%100 

24 

%41.4 

19 

%24.1 

25 

%26.9 

72 

%30.7 

Minimal Gerileme 

(%25’teb daha az) 

- 7 

%12.1 

 

6 

%7.6 

12 

%12.9 

25 

%10.6 

Kısmi gerileme 

(%25-49) 

- 9 

%15.5 

 

14 

%17.7 

13 

%14 

36 

%15.3 

Ġyi Gerileme 

(%50-75) 

- 

 

13 

%22.4 

 

14 

%17.7 

26 

%28 

53 

%22.6 

Çok Ġyi Gerileme 

(%75 ve üzeri) 

- 

 

5 

%8.6 

 

24 

%30.4 

16 

%17.2 

45 

%19.2 

ĠlerlemiĢ Hastalık - - 2 

%2.5 

1 

%1.1 

3 

%1.2 

Toplam 4 

%100 

58 

%100 

79 

%100 

93 

%100 

236 

%100 

 

İz    s r si      situs      t p      i i   st  t spit   i  i,  u i i   st     

Gorham-Staut s   r  u   up  iri    i  r      siy  u    i  ri is  s  u u  

y t  z i i           y   i  i tir.  S  u u  y t  z i i         kaybedilen 
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  st     s   y z,  st  p r z, pu     r  ip rt  siy          z r     i       

  st      r    v uttu     

Resim 7: Solunum yetmezliğine bağlı kaybedilen Gorham-Staut 

hastasının posteroanterior akciğer grafisi 
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5. TARTIġMA 

V s    r      r  sy    r (VM), v s    r sist  i    r     i     i i i 

s r s      rt y              i  r ir  Ç  u  u       u  u            r        

 ir i t  t   y    rup  r       r    z       i    t  ir  r. V s    r 

     r  sy    r   pr v    s     45-120/10000    u u           t  ir   u 

pr v    s i   s                  s     r           , konjenital kalp anomalileri 

(%0,88) ve spina bifidaya (%0,2)   r       s     r      ir       it         i 

 ru u    u u           t   r (12) (13) (14).  

T s   i‟ i         s     VM‟ u    u  r   %35‟i i    pi   r tipt , 

%37‟si i  v   z tipt , %12‟si i       ti  ve %12‟si i      i   tipt     u u 

   ir    i tir          z   y p      ir           1970-1990 y    r   r s     

iz      1127 v s    r       i    usu t spit   i  i ,  u   r    158‟i    v s    r 

     r  sy   s pt        up %76‟ s          ti , %7‟sinin v   z, %6‟s     

kapi   r, %11‟inin kombine tipte    u u    ir    i tir (113). Lit r t r   v   z 

     r  sy    r   1-5/10000 insidans v  %1 pr v    s i      s     r          VM 

  t tipi    u u bildiril i tir (15-17). K pi   r      r  sy    r   p p   sy     i 

i si   s  is  %0.3‟t r (19). Bizim          z   is    i i i iz     vur   236 

hastan   %1 7‟si    ( :4)   pi   r, %24.6‟s nda (n:58) v   z, %33.9‟unda (n:80) 

lenfatik, %39.8‟inde (n:94)     i   tipt  v s    r      r  sy     r     t r  

Kapiller malformasyonlu   st   r   s          z  ti  s ru   r  i i  dermatoloji ve 

p  sti    rr  i   i i   ri      vur    r       iy           z     vuran ve 

iz        st  s y     r   ti     r            u u           t r.  Lit r t r   i   

   z r    i             z   VM‟  ri    z v   r     r      z r  r       r       

   ir    i tir  V   z      r  sy  u        st   r     z/ r     r    (K/E:1), 

lenfatik malformasyonu olan hastalarda bu oran (K/E:0.7), kapiller 
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     r  sy  u        st   r   (K/E:1),     i   v s    r malformasyonu olan 

hastalarda (K/E:1,4) bulun u    up  u  r    r   M t ssi        s y   benzer 

o  u u t spit   i  i tir (114).   

M r  r v   r       r     2002 y       pr   t   t         29 v s    r 

      i i   st y     i   tti   ri             st   r   17‟si pr   t   t       ru 

iken, 12‟si    VA   t tipi i     ru t spit   i    i i    ir    i tir (83). Lenfatik 

   p    ti          i        r  sy    r %67 i      y  s    r        ru 

pre  t   t       r     u u %62‟ i   ir  r          ti       r  sy    r, %59‟ u  

bir oranla konjenital       iy    r iz   i tir   izi           z      pr   t   

t   s     n 21 hastan   %57 1‟i      ti , %42,9‟u v        ti  tipt    up v s    r 

      i  r i  risi         ti     p    ti     y     st   r   pr   t   t    

   u       t r  H st   r   z    i  iri i      ti  t r   s  y p    m  t    u 

         it r t r     st ri    TİE, VEGFR3, A  2, Lyv 1, Nrp2, p   p   i  

     ri    i  ut sy    r  i i         r    i i  i   ri  v r      i i      t  ir    

V s    r      r  sy    r    t i  t   visi i i     ru s         r      u    

     t   r  Anc       i t  t r i     i v  s           y         r     

     iy   VM‟ eri  v s  ler neoplazilerden ve alt tiplerin birbirinden  yr    

z r u    st r  i    t  ir   u          u ti isip i  r    r     i i , r  y    i  

  r  irs  p t    i     r   t    y         y p    s       i ir  H st   r    y r    

t   s          i     y   v   izi   u y         t      t   r  V s    r 

   p  zi  r     z   i       i    ti        iy    r      r       r   VM‟  r   

  y     s        zy    r    u     iti  r     v uttur   izi    st   r   z   

%64‟       zy    r v   u         y        r    u     iti  r     v uttu. 

Vogel ve ark. 115 v   z      r  sy        u    v    s ri  ri      zy    r   

%52‟si i  i   bir y   i  risi      r   i  i i i    irt i   r ir (115). McRae ve ark. 
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ise 126 v       v   z      r  sy   s ri  ri   , v     r   %64 1‟i i     u    

  r    i  i i i r p r       r  r (116). E i ss   v   r   is  85 v            ti  

malformasyon serisin   v     r   %47‟si i     u        , %67‟si i  is  2 

y                 r   i  i i i    irt i tir (117).   

A t tip  r    r    i i   u  u  r    i     i    st r       ir i t     s   

  zy           i  i  (%85 2),  i tt  r       i i  i   ri (%14 4) v    r  (%7 2) 

  r     t   Vogel ve ark. inceledikleri v   z      r  sy   s risi      st   r   

%87‟si      r , %44‟         , %34‟      it   %33‟      i tt  r       i i  i i 

   u u u    irt i   r ir (115). Eliasson ve ark.‟   lenfatik malformasyonlu 

  st   r   %48‟i     it    u  usu, %20‟si      r , %13‟     s  u u          

%11‟i            i ây ti v r   (117).  

R  y    i    r  t      y  t    ri  z   i    USG v  MRG t         s     

     i ir  Lit r t r      VM‟  r   t    i i          u         y  t    ri  USG 

v  MRG    u u  i  iri  i tir (6).  izi    st   r   z      %50 4‟u    USG, 

%83 1‟i    MRG, %7 6‟s      T, %1 3‟          r iy  r  i, %1 3‟     

   iy  r  i, %1 3‟         s  pi v        s  pi  i i   r  t      y  t    ri 

 u         t r     v r y v   r   t r        y p      ir                        VM 

t   s       141   st       t y   v   u ti isip i  r     r    ir  si s  r s  

%32‟si              t   s y   s   t        y      u u, %43‟       i i  t    i   

r  y    i  t        rt  t       ir    i tir (118). 

H st   r   z   VM‟  r      s   (%70)  i t v /v y   i t   t     u   y r   i  

  st r i i,    t  i     r         s         yu  (%44.5) ve ekstremitede (%26.3) 

     iz     u u s pt      A t tip  r    r      r    iri  i i    y r   i    st r i i 

doku v     t  i       iz sy      s               ir   r              ir    i. 
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Lit r t r                u  u  r   z   uyu  u    r   v s    r      r  sy    r   

   s         yu       si v    str  it   r   y r   ti i   r     t  ir (115-117).  

V s    r      r  sy    r  i  r y p s   v y      ti        i  ri  

v r         ir s   r  u  p r  s     r    u u   i    t  ir  E  s   PIK3CA-

i i  i i    r    y    s   r    r  t          t r   u   r  r s     K ipp   

Trenaunay sendromu, Cloves sendromu ve Megalensefali-Kapiller Malformasyon 

sendr  u s y    i ir (10).  izi  236   st   z    29‟unda (%12.2)    it i 

s   r    r t             up  u   r    onu KT,  iri C  v s v   i  ri 

Megalensefali-Kapiller Malformasyon sendromu idi. Bunlara ilave olarak dokuz 

  st   z  G r   ,       st   z    u  Ru   r     ,  ir   st   z  Pr t us v  bir 

  st   z  STW s   r  u t   s     u  u tu  Sendromu olan hasta  r   z      

s        ti  ( :11) v      i   ( :11) v s    r      r  sy     v uttu   

İ i y z  tuz   t    st   z    182‟si   (%77.2) cerrahi, skleroterapi ve 

   i    t   vi y  t    ri      ir v y   ir     uy u      , 54„  (%22 8) 

t   visiz iz    i ti. Lit r t r     pi   r      r  sy    r i i     y y    v     

etkili tedavi lazer tedavisi    r     st ri   si   r      p  i tri         i 

  i i i iz     vur     rt   st      i  iri   lazer uygulanma   t . Bir hastaya 

sirolimus tedavisi v ri  i        r  y    i /  i i  v  s  pt   ti     r   

  r    i  ir y   t          t   Sk r  v   r       r  telenjiektazik kapiller 

malformasyonu olan bir hastada tr  sp   t s  r s   r   sir  i us  u        

s r s       zy    r   s   u unu  i  ir i ti (52). Lit r t r   t pi    sir  i us 

 u        ile de     r    s  u   r a         up   i i i iz       z uy u        sta 

 u u      t   r (119).  

V   z      r  sy     st   r      25‟i   sir  i us v ri  i   u   st   r   

%48‟i    r  y    i /  i i    z    , %64‟     semptomlarda   z       r      
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Lit r t r      sir  i usu  v   z      r  sy    r   t   visi    i  t i  i i i 

  st r            r   v uttur  Z     v   r        st     s ri  ri      st   r   

t         sir  i us t   visi s  r s    zy     yutu            t spit  t i   r ir 

(120). Freixo ve  r '    y pt    r   it r t r   r    si    v   z      r  sy   

t   visi i i  oral sirolimus  u         st   r   % 88.9'unda lezyon boyutunda 

           u u u    irt i   t  y      t pi    sir  i usu   t i  i i i  

           i  r t  t i   rlerdir (121). V   z      r  sy   u h st   r   17‟si   

s   r t r pi uy u     ,  u   st   r   %64.7‟si    r  y    i /  i i  y   t 

     r   , %76.4‟     s  pt    r       z       r      Lit r t r    etanol ile 

skleroterapi uygulanan hast   r   18  y    t  i i    % 98'  v r   y   t  r    r  

 i  iri  i tir (122)   ir           y z y     zy    r i i  %3 p  i        i   

s   r t r pi i       uy u     u u u     s r    v    st   r   MRG takibi ile de 

    r    s  u   r            teyit edi  i tir (123)         ir           ise orta 

  y     t  i V M   st   r     p r  t   y           u              isi  i    i  i 

y    t i  ri      s z  , olgu  r   %32'si    t   r z   sy   v  %52‟si            

iyi        st ri  i tir (79). Ç        z   y  i v   z      r  sy     st s    

cerrahi eksizyon uy u      t ,  u   st   r   %85.7‟sinde radyolojik/klinik y   t 

     r   , %42.6‟s     s  pt    r       z       r      Z     v   r   2012 

y       y z     i v   z      r  sy    r    rr  i uy u      10   st       u    

r tr sp  ti   ir v    s risi      st   r   %90‟       rr  i i   t i i    u u u 

  st r i   r ir (124).  

L    ti       r  sy     st   r     38‟i   sir  i us t   visi v ri mi ti. Bu 

hastalardan %52.6‟s nda   i i /r  y    i  y   t          t spit   i  i. 

S  pt   ti     r     st   r   %84.2‟sinde   z       r       Strychowsky ve 

 r  ‟   19      ti       r  sy     st s    i  r     st  s risi    sir  i us 
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t   visi   t     st   r          v y    y    r       yut        si    r   y   t 

v r i i   y   i  i  (74)  Y  i  v   r  ‟          s          ti       r  sy   

     iy      r    ssisi       ir   st y  sir  i us t   visi v ri  i  v     uz 

 y    t   vi s  r s       zy     t    y       z     t spit   i  i tir (125). 

Lenfatik malformasyonu olan hastalardan    i   IFN tedavisi uy u      t   

Bu   st   r    G r    s   r  u      i i   st    r  y    i /  i i    z    , 

yine Gorham sendromu         hastada is  s  pt    r     iyi      

  y   i  i ti. Yirmi yedi      ti       r  sy     st s  a skleroterapi 

uygulan   ,   st   r   %77.7‟si      i i /r  y    i  y   t        t . 

S  pt   ti     r     st   r   %88.8‟i      z       r  m  t   Lit r t r      

   sisi  i ,  t i    ,      , s  yu  t tr   si  s    t, OK 432 v       isi        

 z r    r    s   r z         r  t i i  ir    i     u               st r            r 

mevcuttur (95-100). A  v    v   r   v    r p r  r    v      rt          r    

  r   i i  ir  it r t r i       si   ,      ti       r  sy    r   bleomisin 

skleroterapisi ile   st   r   %35 2‟si            , %37 1‟si    iyi, %18 4‟     

 rt /  t  y   t          v  %11 6‟s     ise y   t            r     t r (79, 105). 

Otuz bir len  ti       r  sy     st s       rr  i  iri i  uy u      t , bu 

  st   r   %80.6‟s nda r  y    i /  i i  y   t      r   , %64.5‟inde 

s  pt    r   iyi      s            r      Lit r t r        ti       r  sy    r 

i i    rr  i y  t    ri   t i   ir t   vi    u u u   st r            r   vcuttur 

(126-129). 

K   i   v s    r      r  sy  u      55   st y  sirolimus verildi, bu 

  st   r   %60‟       i i /r  y    i    z       z   ir   , %74 5‟i i  

s  pt    r       z       y   i  i  Kombine malformasyonlu      st y  IFN 

t   visi v ri  i ti. Bu   st   r    i  iri    r  y    i /  i i    z     
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  r    z    y    z    ir   st     s  pt    r     iyi        y   i  i  

Skleroterapi 30 hasta  z  uy u     ,  u   st   r   %60‟     r  y    i /  i i  

  z       r   r   , s  pt   ti     r     st   r   %73.3‟       z     

kaydedildi. K   i   v s    r      r  sy   u   st   r   16‟s      rr  i i     

uy u     ,  u   st   r   %75‟i    r  y    i /  i i    z       r   r   , 

%62.5‟i i  s  pt    r       z       y   i  i   izi           z     z r 

   i     it r t r          i   v s    r      r  sy    r   t   visi       i    

t   vi, s   r t r pi,   z r t   visi v    rr  i    r     zy    r        t    si  i i 

  t r  ti   r   st ri  i tir (109, 130, 131).  

Ven z      r  sy  u        st   r   z   7‟si  , lenfatik malformasyonlu 

  st   r   8‟i   v      i   VM‟ i   st   r   18‟i   propranolol tedavisi 

veril i ti  A     s       ir   st    r  y    i /  i i     r     zy             ve 

     st     y        r      z       t   i  i ti   izi  s  u   r   z     z r 

   i     G ss v   r   y pt     ir           pr pr      u  i    ti        iy   

        i v s    r       i  r i i   t i  i   s  ip            st ri  i    up 

i    ti        iy           i v s    r       i  ri t   vi    r    i      

ris   ri     ruz          r  i i   i   t    u          r    r  ti i    irti  i tir 

(132).  

 V s    r       i  ri  t         s     ISSVA s        s      u          

 z     st ri    i; t    v  t   vi i  p        s      u ti isip i  r y        

y p    s  s           r  V s    r      r  sy    r   u ti isip i  r y       , 

do ru t       u  r   uy u  t   vi s  i i y p    s    s    y     v      r  

 r    r     rtt r    t r   izi           z  ,    u  r      u p  i tri         i, 

plastik cerrahi, radyoloji, dermatoloji, pediatrik hematoloji, genetik, patoloji gibi 

i  i i        ri    r    ri      r    u ti isip i  r  ir y              r    iri ip, 
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tan     u  u  v  t   vi p         t r   u y        sayesinde hast   r   z   

%57.5'unda lezyonlar     i i /r  y    i     r   v      z    s  v  %73'     

y       v   u  u  r     z     s        t r  
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  6. SONUÇ ve ÖNERĠLER 

V s    r      r  sy    r    t i  t   visi i i     ru s         r   

   u         t   r  A         i t  t r i     i v  s           y         r     

     iy   VM‟  ri  v s    r    p  zi  r     yr    v  VM‟  r   alt tiplerinin 

birbirinden  yr    z r u    st r  i    t  ir   u          u ti isip i  r    r   

  i i , r  y    i    r  irs  p t    i     r   t    y         y p    s       i ir  

H st   r    y r    t   s          i     y   v   izi   u y         t      t   r  

R  y    i    r  t      y  t    ri  z   i    USG v  MRG   si  t           i 

rol oynar.  

 u           t   v s u  r      r  sy    r     z v   r     r      z r 

 r       r      , %8 9‟  u  pr   t           t            v  %64‟     

   u     iti  r    u  u v r i i    ir    i   

H st   r     y     s          i   tipt  v s u  r      r  sy   (%39 8) 

 u u  u u,  u u      ti  (%33 9) v  v   z tipt  (%24 6)      r  sy    r   

iz   i i s pt    . 

H st   r   %12 8‟i         r  sy    r      t  K ipp   Tr   u  y, 

Gorham Stout gibi sendromlara    i   tti i   r      

E  i  rt   st  (%22 8) t   visiz iz   ir    182   st y     vuru        

  v ut      v y  iz     ri s r s      rt y          r ,      siy  ,       , 

tr    z/tr        it, y r      zu  u u,   r   i   i  i i s ru   r, s  u u  

s    t s  ve gastrointestinal kanama  i i pr       r      iy      it i t   vi  r 

uy u      t   E  s   uy u      t   vi y  t    ri is  sir  i us (120   st ), 

skleroterapi (74 hasta) ve cerrahi eksizyon (54 hasta) idi.  
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Sir  i us t   visi i  t     t tip  r   r  y    ik/klinik ve semptomatik 

   r    t i   ir t   vi    u u   st ri  i  H st   r   %54 2‟si i    zy  u      yut 

 z    s , %74 2‟si i  s  pt    r       z        y   i  i  Skleroterapi ve 

  rr  i t   vi  ri       pi   r      r  sy           i   t tip  r      ru  ezyon 

s         r  s  v  uy u  y  t   s  i  i i t   ir    t i  t   vi  i i   ri    u u 

  st ri  i  Cerrahi tedavinin %79.6  r         zy     yutu           , %61 1 

 r       s  pt   ti    z     s           st ri  i  S   r t r pi i  is  %67 5 

 r         zy     yutu           , %79 7  r       s  pt    r     z     

s           st ri  i   

Ç        z   pr pr       t   visi i  v s    r      r  sy    r i i  

 t i  i   s  ip            st ri di. T       u ur       ru s         r  y   i   t 

  i    i v    st   r   i      ris   ri     ruz          r  i i  i    ti  

      iy           i v s    r       i  r   propranololun tercih edilmemesi 

  r  ti i   r    .  

V s    r      r  sy    r   u ti isip i  r y           ru t    v  t   vi 

 r    r     rtt r    t r   izi           z  ,    u  r      u p  i tri         i, 

p  sti    rr  i, r  y    i,   r  t    i, p  i tri      t    i,         st      r  v  

   u , p t    i        ri     v    i   i  i i       r    i    i  r      i   r  r s  

  r    r p y      r    u ti isip i  r  ir y              r    iri ip, t    

   u  u tur  Ay    u ti isip i  r y          t   vi     i    ir      i, 

  u   i         p i  sy    r v   u   r   t   visi t rt          r   
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