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Derleme / Review

Periokiiler Bolge Hemanjiyomlarinin Tedavisinde
Giincel Yaklasimlar

Current Approaches in Periocular Hemangioma

Melis Palamar Onay

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklart Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Ozet

Bu derlemede periokiiler bolge hemanjiomlarinin kliniZi yani sira giincel tedavi yaklagimlari ele alinmigtir. (Turk J Ophthalmol 2014;

44: Ozel Say1 61-5)
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Summary

Herein, besides clinical aspects of periocular region hemangioma, current treatment modalities have been discussed. (Turk J Ophthalmol

2014; 44: Supplement 61-5)
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Konjenital Kapiller Cilt Hemanjiomlari

Konjenital kapiller cilt hemanjiomu (infantil hemanjiom,
benign hemanjioendotelyoma, ¢ilek neviis), dogusta var olan
ya da dogumdan sonraki birka¢ haftada ortaya ¢ikan benign
vaskiiler bir tiimordiir.1-5 Infantlarda en sik gorillen primer
benign tiimér olan kapiller cilt hemanjiomlar: (tiim ¢ocuklarin
yaklagik olarak %4’iinde gériiliir) yiizeysel, derin yerlesimli ya da
hem yiizeysel komponenti, hem de derin yerlesimli komponenti
bulunan mikst tipte olabilir.1,2 Etkilenmis bireyin kardeginde
kapiller hemanjiom goriilme ihtimalinin normal popiilasyona
gore daha yiiksek oldugu bildirilmistir.6 Nadiren kapiller cilt
hemanjiomlari i¢ organlart da tutan agir hemanjiomatozise eglik
edebilir. Bu biiyiik tiimérler vaskiiler kanallarinda trombositleri
tuzaa ufratip “Kasabach-Meritt sendromu” olarak bilinen
trombositopeni ve sekonder koagiilopatiler ile seyreden bir
duruma yol agabilirler.”

Posterior fossa malformations, Hemangiomas, Arterial
anomalies, Cardiac defects and coarctation of the aorta,
Eye abnormalities, and Sternal abnormalities or midline
developmental defects (PHACES) sendromunda hemanjiom
yani sira posterior fossa malformasyonlari, arter anomalileri,
kardiyak defektler, aort koarktasyonu, goz anomalileri, sternum
anomaliler veya orta hat geligim defektleri izlenir.3

Yiizeysel ya da derin yerlegimli olsun tiim kapiller
hemanjiomlar 3 evreden olusan bir biyolojik davranig bigimi
gosterir.8

1. Proliferatif evre (8-12 ay); endotel hiicreleri ¢ogalarak
genis kanla dolu kiimelesmis alanlar olugmasina neden olur.
Basic fibroblast growth factor (bFGF) ve vascular endothelial
growth factor (VEGF) bu evrede biiyiimeden sorumlu oldugu
bilinen biiytime fakeorleridir.4

2. Involiisyonel evre (1-12 yil); endotel hiicre lobiilleri
cevresinde fibroz ve yag doku depolanmasi sonucu fibrozis
gelisir ve hemanjiomda involiisyon izlenir. Bu evrede apoptozis
gosterilmistir.4

3. Son evre (rezidii olusum evresi)

Fakat unutulmamalidir ki her lezyonun proliferasyon,
involiisyon ve rezidii olusum evresi siire ve evreler arasi gegis
acisindan cesitlilik arz etmekeedir.8

Yiizeysel periokiiler kapiller hemanjiomlar oncelikle
kirmiz1 vaskiiler makul olarak bulgu verir. Bu lezyonlar tani
konulduktan sonraki 3-6 ay icinde progresif olarak biiyiir ve
ylizeyden kabarik bir hal alir.l,7 Bebek 12-18 aylik olunca
lezyonun biiylimesi durur ve stabil bir hal alir. Bu evreden
sonra zaman icinde yavag yavas porsiimeye ve kiiciilmeye
baglar.1,7 Kapiller cilt hemanjiomlarinin %30 kadarinin ilk
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3 yasta, %75-%90 kadarinin ise 7 yasa dek tamamen regrese
oldugu bildirilmigtir.1.7 Her ne kadar baglangic gdriiniimii
kozmetik olarak kotii ise de zaman iginde yerinde belli belirsiz
bir iz birakarak kaybolmast sik¢a goriiliir. Bu lezyonlarin
muayenesinde ozellikle kapak kenarinda olanlarda mutlaka
kapak ¢evirilerek lezyonun gergek boyutunun degerlendirilmesi
gerekmektedir (Resim 1a, 1b).

Yiizeyel formlarin aksine derin yerlesimli formlar epidermisi
hemen hemen hig etkilemeksizin derin cilt alt1 dokular: tutar.
Inspeksiyonda mavi-gri goriiniimii ve palpasyonla yumugsak
olmast tipik &zelligidir.1-2,7 Bunun yan: sira intratorasik ya da
intraabdominal basinct arttiran durumlarda (aglama, ikinma
vb.) kitlenin daha belirgin hale gelmesi de taniy1 destekleyici
ozelliklerdir.1,2,7 Daha derin yerlesimli olup orbitayr da
etkileyen tiimérler, proptozis ve glob distopisine neden olabilir
(Resim 1c, 1d). Bu gibi durumlarda ciltte izlenen bir kapiller
hemanjiom orbitadaki lezyonun da hemanjiomatoz bir lezyon
olabilecegi konusunda ipucu olabilir. Derin yerlesimli kapiller
hemanjiomlar da yiizeysel formlardaki gibi dncelikle hizla ilerler
ve sonra regrese olma egilimine girerler.1,2,7

Yiizeyel yerlesimli kapiller cilt hemanjiomlarinin
tanisini koymak kolay oldugundan ayirict tani zor degildir.
Fakat derin yerlesimli kapiller hemanjiomlarda lenfanjiom,
rabdomyosarkom gibi infantil orbita tiiméorlerinin ayirict
tanisinin yapilmasi garttir.1.2,7 Bu amacla gereginde bilgisayarlt
tomografi ya da manyetik rezonans goriintiileme (MRG) gibi
goriintiileme yontemlerinden yararlanmak gerekebilir. Derin
yerlesimli kapiller hemanjiomlar MRG’de T1 agirlikli kesitlerde
hipointens, T2 agirlikli kesitlerde ise nisbeten hiperintens sinyal
veren goriiniime sahiptir (Resim 2a, 2b, 2c).2

Histopatolojik olarak kapiller hemanjiomlar fibroz septalarla
ayrilmig kapiller lobiillerinden meydana gelir (Resim 2d, 2e).1

Resim 1. A) Sag alt goz kapagini tutan konjenital kapiller hemanjiom
goriiniimii B) Kapak cevirilip degerlendirildiginde lezyonun gercek boyutlarin
degerlendirmek miimkiin olabilir C) Kapiller hemanjima bagli sag gozde inferior
dislokasyon izleniyor D) Sol iist kapagi ve derin orbitay1 tutan kapiller hemanjiom
nedeniyle deprivasyon ambliyopisi riski mevcut
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Prolifere olan endotel hiicreleri bu kapillerleri tikayabilir.
Kapiller hemanjiomlar regrese olduk¢a hem selliiler, hem de
vaskiiler yapilar azalir ve fibroz doku baskin hale gelir.1

Patogenezi tam olarak belirlenememis olan kapiller
hemanjiomlarin plasenta dokusu ile benzer immiinohistokimyasal
ozellikler gostermesi bu lezyonlarin plasenta kokenli oldugu
goriigiinil ortaya atmig olmakla beraber bu heniiz tam olarak
kesinlik kazanmamigtir.8,9

Bu iyi huylu ve kendiliginden gerileme hatta kaybolma
egilimindeki vaskiiler tiimérlerin en 6nemli ve dikkat edilmesi
gereken ozelligi %46-%80 oraninda bildirilen oftalmik
komplikasyonlara neden olabilmeleridir.3 Periokiiler kapiller
hemanjiomlar, yiiksek astigmatizma, anizometropi ve ambliyopi
yani sira ekstraokiiler kaslarin tutulmasi nedeniyle ya da sekonder
olarak kaymaya yol acabilirler.10-12 Bu gibi komplikasyonlar
nedeniyle bu ¢ocuklarin refraksiyon ve ambliyopi agisindan

yakin takibi sarttir ve gereginde tiimérlerin beklenmeden
tedavisi giindeme gelebilir.11 Ozellikle genis capi 1 cm tizerinde

Resim 2. A) T1 aZurlikli kesitlerde MRG'de hipointens gériiniim B) T1 agurlikls
postkontrast MRG kesitlerinde yogun homojen kontrast tutan lezyon C) T2
agirliklt MRG'de i¢inde septalar igeren 1limls hiperintens lezyon goriinmekte D, E)
Histopatolojik preparatta icleti eritrosit ile dolu genislemis damar yapilart izleniyor
(H&E x 100)

Resim 3. A) Sol goz inferiorunda yerlesmis kapiller hemanjiomun propranolol
tedavisi sonrast 2. ayda B) ve 6. ayda C) gériiniimleri D) Sag tist kapak medialinde
izlenen kapiller hemanjiomun sistemik propranolol tedavisini izleyen 1. ay E) ve
10. ay F) goruntimleri
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olan tiimérlerde ambliyopi ve diger komplikasyonlarin goriilme
sikliginin yiiksek oldugu ve bu olgularin yaklagik olarak yarisinin
tedavi gerektirdigi bildirilmigtir.3

Kapiller hemanjiomlarin tedavisinde en sik kullanilmig
olan sistemik kortikosteroid ya da intralezyoner kortikosteroid
enjeksiyonudur.1,2,7,13-15  Sistemik  kortikosteroidler
kesildiginde rebound tiimér biiytimesi geligebildigi bildirilmig
olmasi ve sistemik ilacin yan etkilerinin fazla olmast nedeniyle
sistemik tedavi neredeyse terk edilmistir.13-15 Intralezyoner
kortikosteroid enjeksiyonu, genel anestezi altinda, 1 ml
Betametazon 6 mg (Celestone Chronodose, Merck Sharp Dohme,
TR) ve 1 ml Triamcinolone 40 mg (Kenacort-A Ampiil IM,
Deva, TR) karigiminin kitle icine kanama kontrolii yapilarak
enjeksiyonu ile gerceklegtirilir. Tlimdriin i¢inde yer alan fibroz
septalarin ilacin yayilmasina yeterince izin vermemesinden dolay1
enjeksiyon lezyon iginde birka¢ farkli alana yapilmalidir. Pek

¢ok olguda bu tedavi ile belirgin gerileme saglanabilmektedir.

Resim 5. A) Tek tarafli bir Sturge Weber Sendromu olgusu B) Bilateral Sturge
Weber Sendromlu bir erkek olgunun yiiz gériiniimii

F i
i
Resim 6. A) Sag alt kapakta varikoz lezyon B) Sag alt kapak medialinde punktumu

da iceren varikoz kitle izleniyor C) Ayni hastada temporal konjonktivada da varikéz
bir lezyon mevcut

Fakat bazi olgularda bu tedaviye bagli gelisebilen cilt
depigmentasyonu, cilt nekrozu, cilt alt yag dokusu atrofisi,
santral retinal arter tikanikligi gibi ciddi komplikasyonlar
alternatif tedavi arayislarina yol agmugtir.1,2,7,9,14,15

Anjiogenez inhibitorii olan rekombinant interferon
alfanin intralezyoner enjeksiyonu denenmis ve etkin oldugu
saptanmig olmasina ragmen irreversibl spastik diplejiye neden
olabilmesi nedeniyle sadece hayati tehdit eden hemanjiomlarda
kullanilmalidir.16 Immunmodiilatuar bir ajan olan imikomodun
(Aldara %5 Krem, Meda Pharma Ilag) topikal kullaniminin
da kapiller hemanjiomlarda klinik regresyonu tetikledigi
bildirilmekle birlikte ¢ocukluk ¢aginda kullanimina ait
giivenilirlik verileri kisitlidir.17

Le’aute-Labreze ve ark. 2008 yilinda kardiyomyopati tedavisi
icin verilen sistemik propranololiin ayn: hastada mevcut olan
periokiiler kapiller cilt hemanjiyomunda kii¢iilmeye yol agtigint
tesadiifen saptamuglar ve rapor etmiglerdir.19 Bu tesadiifi bulug
sayesinde kapiller cilt hemanjiom tedavisinde yeni bir ¢igir
a¢ilmigtir ve bir non-selektif beta bloker ajan olan propranololiin
hem sistemik, hem de topikal kullanimi konusunda pek ¢ok
sayida aragtirma yapilmaya baglanmistir.2,5,12,16,18-20 Tam
etki mekanizmas: bilinmese de propranololiin pek ¢ok farkls
yolaklari etkiliyor olmasi muhtemeldir. Ila¢ verildikten sonra
en dramatik cevap ilk haftada, lezyonda yumusama, kiiciilme,
solma gibi belirtiler ile kendini gésterir.16:18,19 Lezyondaki
solma ve yumugama ilacin vazokonstriiksiyonu tetikleyici
etkisine baglanirken, progresyonu durdurucu ve apoptozisi
indiikleyici  etkisi ise faktorlerinin
azaltmasiyla aciklamaktadir.4 Bu ucuz ve kolay bulunabilir ilag
2 mg/kg (Dideral, Sanofi) dozunda giinde 2-3 defaya béliinerek
verilmekredir.16,18,19,21  Etkinligi arttirmak icin tedricen
4 mg/kg/giin tedavi dozuna cikilabilecegi de bildirilmigtir. Bazi
otorler ilk bir kag dozu hastane ortaminda vermeyi tercih etse de
tedavinin tamamint ayaktan yapan yazarlar da mevcuttur. Tedaviye
baglamadan 6nce pediatri konsiiltasyonu yapilmasi ve hastanin tam
kan sayimu, sistemik tansiyonu, kalp atim hizi, elektrokardiyografi
gibi tetkikleri ile degerlendirilmesi hem hastayi, hem de tedaviyi
verecek olan hekimi korumak agisindan gereklidir. Propranololiin
bildirilen etkinligi neredeyse %100'diir (Resim 3a, 3b, 3¢, 3d, 3e,
3f).18,19,21 Fakat bu ilacin kortikosteroidlere iistiinliigii sadece
etkinligi yoniinden degil asil olarak yan etkilerinin nadir goriilmesi
ve gorece zararsiz olmasi acisindandir. Ozellikle tedavinin ilk
agamasinda hospitalize edilmeyen olgularda bronkospazm,
hipoglisemi, hipotansiyon, bradikardi, uykuya megil gibi olast
yan etkiler agisindan uyanik olunmasi gerektigi konusunda aile
uyarilmalidir.22 En stk goriilen yan etki olarak bronkospazm
bildirilmistir.18,19:21 Bu yan etkiler diginda gastrodzofajial reflii,
diyare, konstipasyon, soguk ekstremiteler, epilepsi nobetleri
de goriilebildigi rapor edilmistir.23-25 Propranololiin grenme
ve hafiza icin kritik noral yolaklar:i etkileyerek cocuklarda
ndrokognitif sorunlara yol agabilecegi savi da ortaya atilmigtir.25
Lezyonda regresyon izlenmesinin durdugu agamada ilacin
kesilmesini 6nerenler mevcut olsa da, bu tedavinin en az 6 ay kadar
kullanilmast gerektigi ve erken kesilmesi durumunda rebound
biiytime goriilebilecegi bildirilmistir.23,24

biiyiime seviyesini
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Pulsed dye laser tedavisi de ozellikle yiizeysel kapiller
hemanjiomlarda ige yarayan bir tedavi alternatifidir.4:15 Derin
yerlesimli tiimorlerde ise tedaviden alinacak yaniti 6nceden
tahmin etmek pek miimkiin olamamaktadir. Cocuklarda,
ozellikle bir yagin altindaki bebeklerde 2 ile 4 haftada bir genel
anestezi altinda uygulanmasi gereken bu laser seanslarinin
hastadan hastaya ve lezyondan lezyona degismekle beraber 2
ila 12 kez yinelenmesi gerekmekrtedir4 Laser tedavisinin en
sik goriilen komplikasyonlari kabuklanma, ciltte erozyon ile
sonlanabilen vezikiil olugmas: ve gegici depigmentasyonlar olarak
siralanabilir. 415 Herpes viriis aktivasyonu, yara enfeksiyonu, asir1
graniilasyon dokusu veya pyojenik graniilom gelismesi ¢ok daha
nadir goriilen laser tedavisine ait komplikasyonlar arasindadir.4:15

Bu tedavilere cevap vermeyen sinirli tiimérlerde yogun
hemostaz saglanarak cerrahi yapilabilir.1,2,25 Tedaviye yanit
vermeyen, dzellikle derin yerlesimli olgularin bir kisminin aslinda
kapiller hemanjiom degil lenfanjiom ve hemanjiomu taklit
edebilen diger lezyonlar olabilecegi ve bunun da histopatolojik
inceleme ile agi@a cikabilecegi de akilda tutulmalidir.

Go6z Kapaginin Edinsel Hemanjiomu

Edinsel hemanjiom orta yasli ve yasl erigkinlerde oldukga sik
goriilen bir durumdur. Bazi erigkinlerde 6zellikle govdede olmak
lizere yiizlerce edinsel hemanjiom bulunabilir. Bu lezyonlarin goz
kapaklar1 ve periokiiler bélgeyi tutmas: ise nadirdir (Resim 4a,
4b). Lezyon boyutlar1 zor goriilebilen igne ucu biiyiikliigiinden,
0,5-1,0 cm’e dek degisen ¢apta kubbe seklinde kitlelere degisen
farkls biiyiikliiklerde olabilir.! Genellikle cilt ile birlikte hareket
eder ve travmaya bagli kanama izlenebilir. Bu lezyonlar 6zellikle
hamilelikte ortaya ¢ikip, hizli biiytime gosterebilirler.

Erken evrelerde edinsel hemanjiom dar liimenli birgok
yeni kapillerler icerir ve konjenital kapiller hemanjiom ile
histopatolojik olarak benzerlik gosterir. Tamamen olgunlagmig
bir lezyonda ise vaskiiler liimenler geniglemistir ve endotel
hiicreleri diizlesmis, stroma 6demli ve hyalinizedir. Bazi yazarlar
edinsel hemanjiom ile pyojenik graniilomun ¢ok yakin lezyonlar
oldugunu belirtir.

Siklikla kiigiik olduklarindan ve malign doniigiim
potansiyelleri bulunmadigindan ¢ogu lezyonu sadece izlemek
yeterli olur. Nadiren kozmetik agidan problem yaratan
lezyonlarda total eksizyon yapilmas: gerekebilir.

Neviis Flammeus (Porto Sarabr Hemanjiomu-
Porto Sarabi Lekesi)

Porto sarabi lekesi gz kapaklari ve periokiiler bolgeyi
etkileyebilen konjenital vaskiiler bir malformasyondur. Cocukluk
caginin en stk vaskiiler malformasyonu olup yenidoganlarda
%0,3 oraninda goriiliir.26 Izole olgular goriilebilmesine kargin
cok sayida olguda Sturge-Weber sendromu mevcurtur.1,26,27
Sturge-Weber sendromunun komponentleri yiizde Porto garabi
lekesi, ipsilateral epibulber telenjiektaziler, konjenital glokom,
diffiiz koroid hemanjiomu, leptomemningeal hemanjiomatozis
ve epilepsi nobetlerinden ibarettir.27 Bu nedenle bu leke ile
doagn ¢ocuklar mutlaka sistemik olarak aragtirilmalidir.
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Bu konjenital lezyon klinik olarak kirmizi-mor arasinda
degisen tonlarda yiiz bolgesini tuttugunda trigeminal sinir
trasesine uyan lokalizasyondadir (Resim S5a). Nadiren orta
hattt gecer ve iki tarafli tutuluma neden olur (Resim 5b).
Dogumda yiizeyden kabariklik goriilmezken zaman iginde
tutulan ciltte kalinlagma (%11) ve nodiiler olusumlar (%24)
izlenebilir.26 Kapiller cilt hemanjiomlarinin aksine bu lezyonlar
regrese olmaz. Ozellikle iist géz kapag: bolgesinin tutuldugu
durumlarda konjenital veya juvenil glokom goriilme ihtimali
daha fazladir.27

Erken evrelerde dermiste minimal kapiller dilatasyon diginda
histopatolojik olarak cok fazla anomali izlenmeyebilir.! Tlerleyen
yaglarda ise yapilan histopatolojik incelemede dermiste endotel
proliferasyonu icermeyen kapiller dilatasyon ve ektatik kan
damarlari gevresinde artms kollajen dokusu saptanir.!

Kozmetik goriiniimii diizeltmek igin kapatict kozmetik
iirtinler kullanilabilir. Pulsed dye laser uygulamas: dzellikle 1 yag
alt1 olgularda oldukga basarili olabilen bir tedavi yontemidir.28
Bu bagar1 hasta biiytidiik¢e ve ciltte kabalagma bagladikca
azalir.28 Ayrica laser tedavisiyle kombine olarak uygulanan
topikal imikomodun (Aldara %5 Krem, Meda Pharma flag)
lezyon rengindeki acilmaya yardimci oldugu da bildirilmistir.29
Eslik eden sekonder glokom, refraksiyon kusurlari ve ambliyopi
tedavisi mutlaka uygulanmalidir.

Go6z Kapag: Varisi

Goz kapagi ¢ok nadir goriilen bir lezyon olup lenfanjiom
ile ayiricr tanist siklikla histopatolojik olarak yapilabilir. Goz
kapag: varisi kii¢iik, basmakla solan, kist benzeri yapilar iceren
bir lezyondan ¢ok daha biiyiik, tortuositesi artmig kanallar iceren
bityiik bir lezyona dek degisen bir goriiniimde olabilir (Resim
6a, 6b, 6¢).1 Yaygin tutulum elefantiyazis benzeri bir gériiniime
neden olabilir.

Histopatolojik olarak varisler gercek tiimorler olmayip
adventisyasinda fibroz degisiklikler gosteren kalin duvarli
venlerden olusmugtur. eritrositler, daginik
mononiikleer hiicreler, fibrin pihtilari ve bazen trombiisler
izlenebilir.!

Biiyiik ve kozmetik olarak soruna yol acan kitleler cerrahi
olarak eksize edilebilir.
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