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A Rare Case of Fetal Extremity Tumor: Hemangiolymphangioma
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OZET

Hemanjiolenfanjioma (HL) oldukga ender goriilen vaskii-
ler malformasyondur. Otuz iki yasinda 38 haftalik gebeligi
olan kadin hasta fetal kolda kitle nedeniyle poliklinigimize
refere edildi. Yapilan ultrasonografide, fetal sag iist ekstre-
mitede solid ve kistik komponentleri bulunan ve on tan
olarak HL oldugu diisiiniilen kitle saptandi. Postnatal yapi-
lan doppler ultrasonografi (USG) ve Manyetik Rezonans
Goriintiileme (MR) tetkiklerinde kitlenin HL ile uyumlu
oldugu saptandi. Cocuk hastaliklari, ¢ocuk cerrahisi ve
ortopedi konsiiltasyonlart sonrasinda eksizyonel biopsi
onerilmedi. Neonatal donemde hemanjiom komponenti
nedeniyle propranolol tedavisi baglanildi. Propranolol ile
tedavinin iictincii ayinda kitle boyutlarinda kiiciilme sap-
tanmasi iizerine bu tedavinin devanuina karar verildi.

Prenatal donemde tanist konulan ve oldukca ender rastla-
nan HL olgusuna ait prenatal tami, perinatal sonug¢ ve
postnatal donemde tedavisi ile ilgili deneyimimizi sunmayt
amacgladik.

Anahtar kelimeler: vaskiiler malformasyon, ultrasonogra-
fi, prenatal tan

SUMMARY

Hemangiolymphangioma (HL) is a rare vascular malfor-
mation. Thirty-two-year-old woman with 38 weeks of preg-
nancy was referred to our clinic because of the mass of
fetal arm. Ultrasonography revealed the large mass which
believed to be HL with solid and cystic components in the
fetal right upper extremity. In postnatal period, doppler
ultrasonography (USG) and Magnetic Resonance Imaging
(MRI) tests found the mass to be compatible with HL.
Excisional biopsy is not recommended after pediatri, pedi-
atric surgery and orthopedic consultations. In the neonatal
period, the propranolol treatment was started because of
component of hemangiomas in the mass. The continue tre-
atment with propranolol was decided on the reduction of
mass size after the third month. We aimed to present our
experience about prenatal diagnosis, perinatal outcome
and the treatment in postnatal period of an extremely rare
case of HL.
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GIRIS

Hemanjiolenfanjioma (HL) lenfatik ve vasktiler
komponentler iceren displastik damarlardan
meydana gelen gelisimsel anomalilerdir.
Vaskiiler malformasyonlarda yalnizca arteriyel,
venoz, lenfatik veya kapiller kanallar goriilebile-
cegi gibi HL’larda oldugu gibi karma lezyonlar
seklinde de goriilebilir "». Bu makalede prena-
tal donemde tanis1 konulan ve postnatal donem-

de tedavisi yapilan bir HL olgusunu sunmayi
amacladik.

OLGU SUNUMU

Son adet tarihine gore 38 haftalik gebeligi olan
32 yasinda gravida 3 para 2 olan gebe fetal eks-
tremitede kitle nedeniyle Dicle Universitesi
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Poliklinigi’ne
refere edildi. Ultrasonografide (USG) 38 hafta
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Resim 1. Fetusun intrauterin donemde yapilan ultrasonografis-
inde iist ekstremitedeki kitlenin goriintiisii.

ile uyumlu fetusun sag iist ekstremitesinde
85x95 mm capinda, dirsek eklemine yakin
humerusla yakin komsulukta, ancak onunla bag-
lantist olmayan, kistik ve solid alanlar igeren,
multilokiile septasyonlu, yogun igerikli, diizgiin
sinirlt vaskiiler malformasyonla uyumlu Kkitle
saptand1 (Resim 1). Renkli doppler USG’de kis-
tik alanlarda akim saptanmadi. Prenatal olarak
HL olarak degerlendirildi. Gebeligin 39. hafta-
sinda USG ile fetiisiin agirligmin 4000 g’nin
lizerinde tahmin edilmesi ve vaskiiler kompo-
nentlerin dogum kanalindan gecerken kanama
riskinden dolayi, ailenin onay1 alinarak sezaryen
ile 4190 g agirliginda bir erkek bebek dogurtul-
du. Olgunun postpartum muayenesinde sag {ist
ekstremitede, tist kolun alt '2’ini kaplayan,
pembe-mor refle veren, ciltle ortiilii, yumugak
kivamda ve diizgiin yapida kitle disinda fizik ve
laboratuvar muayenesinde patolojik bir bulgu
saptanmadi (Resim 2). Ust ekstremite Renkli
Doppler USG’de kitlenin arteryel ve vendz
karakterde vaskiiler yapilar igerdigi goriildu,
MR’da ise humerus distal 1/2, dirsek on kol
proksimal 1/3 uzanimi bulunan multikompart-
manli lobiile, 85x63x98 mm boyutlarinda HL
oldugu diistiniilen kitle izlendi. Olguya, ¢ocuk
hastaliklar1, ¢cocuk cerrahisi ve ortopedi konstil-
tasyonlart sonrasi, kanama riski ve Kkitlenin
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Resim 2. Sag kolda Kkitle ile dogan bebegin dogumdan hemen
sonraki goriintiisii.

Resim 3. Ayni bebegin 3 ay sonraki goriintii

biiylik olmasi1 nedeniyle cerrahi yaklagim yerine
propranolol ile medikal tedavi 6nerildi. Tedavinin
tictincii ayinda kitle boyutlarinda kiiciilme
izlendi (Resim 3).

Bu yenidogan olgu sunumu yapilmadan 6nce,
ailesine bilgi verilerek bilgilendirilmis onamlari
alind1.

TARTISMA

Konjenital vaskiiler malformasyonlar % 1,5 ora-
ninda gortliir V. Histolojik olarak vaskiiler mal-
formasyonlar diiz endotel, normal-tek tabakali
bazal membran ve normal mast hiicre konsant-
rasyonu ile karakterizedir. Bu lezyonlar, bir
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tiimor gibi hiicre dongiisti gostermeyen, anormal
dilatasyonlar ve kanallar iceren vaskiiler morfo-
genez bozukluklari olarak tanimlanirlar @. HL
lenfatik ve vaskiiler komponenti olan ender
goriilen malformasyonlardir 4. Genellikle
lenfatik-vendz ve lenfatik-kapiller displazi sonu-
cu olusurlar. HL en sik bas ve boyun yerlesimli
olmakla birlikte, olgumuzda oldugu gibi farkl
lokalizasyon gosterebilirler ¢,

Vaskiiler tiimdrlerin tanisinda ultrasonografi ilk
tan1 yontemidir. USG kitlenin yapist ve yayilimi
hakkinda fikir verirken Renkli Doppler USG
solid komponentte kan akimini ve vaskiiler hizi
gosterir. Antenatal tani alan iki HL olgusunun
bildirildigi caligmalarda bu lezyonlar heterojen,
solid ve kistik multilokiilasyon gosteren kitleler
seklinde tanimlanmigtir “”. Olgumuzda da ante-
natal ultrasonografide benzer goriiniim izlenmis
prenatal olarak HL olarak degerlendirilmistir.
Tanida kullanilan diger yontem vaskiiler lezyon-
larin siniflandirilmasinda 6ncelikli olan MR dir.
Anjiografi ise anatomiyi detayli olarak goster-
mekle birlikte skleroterapi, embolizasyon gibi
tedavilerin planlanmasinda MR ile kombine kul-
lanilmas1 yararli bulunmusgtur ®.

Ayiricr tanida 6zellikle ender raslanan multipl
hemanjiomlar, asimetrik ekstremite hipertrofisi
ve arterio-venoz fistiille karakterize Klippel-
Trenaunay sendromu girmektedir . Ancak, bu
sendromda iskelet tutulumu olmas1 onu HL’dan
ayirmaktadir.

HL tedavisinde genis eksizyon onerilmekle bir-
likte, diisiik akiml1 vaskiiler lezyonlarda perku-
tan intralezyonel skleroterapi giiniimiizde tercih
edilen tedavi seklidir (10-12,5). Sklerozan ajan-
lar hizli intralezyonel tromboz ile haftalar icinde
fibrozise neden olurlar.

Hemanjiomlarda propranolol tedavisi yeni bir

tedavi secenegi olarak sunulmaktadir. Ilk olarak
Leaute-Labreze ve ark. ¥ tarafindan diger teda-
vilere yanit vermeyen hemanjiom olgularinda
kullanilmigtir. Sans ve ark.’nin ¥ 32 olguluk
serisinde, sistemik propranolol tedavisi ile
hemanjiomlarin ualtrasonografik bulgularinda
60 giin sonra gerileme saptanmigtir. Olgumuzda
cocuk hastaliklari, ¢cocuk cerrahisi ve ortopedi
konstiltasyonlar1 sonrasinda kitlenin biiytik
olmasi ve lezyon i¢ine kanama riski nedeniyle ki
literattirde intralezyonel kanama sonucu exitus
olan olgular bildirilmigtir *>'®, bu nedenle cerra-
hi tedavi yerine kitleyi kiiciiltmek amaciyla
oncelikli olarak propranolol tedavisi 6nerilmis-
tir. Tedavinin 3. ayinda yapilan kontrolde tim&r
boyutlarinda gerileme saptanmustir.

Sonug olarak, vaskiiler malformasyonlar ender
gortilen konjenital displazilerdir. Tanida goriin-
tilleme yontemlerinin kullanilmasi ve tedavide
cocuk hastaliklari, ¢cocuk cerrahisi ve ortopedi
ve hatta plastik cerrahinin de icinde bulundugu
multidisipliner yaklasimla stirdiirtilmesi Gneril-
mektedir.
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