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Olgu Sunumu
Case Report

Tedavisiz lyilesen Diff(iz Neonatal Hemanjiomatozis

A Case of Diffuse Neonatal Hemangiomatosis Improving Without Treatment
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Ozet

Diffuz neonatal hemanjiomatozis nadir gorilen, deri, i¢c organlar ve santral sinir sisteminde dogumsal hemanjiomlarla sey-
reden, kétl prognozlu bir hastaliktir. Yksek 6lim orani (%60-95) nedeniyle cogunlukla tedavisinde sistemik kortikostero-
idler, interferon alfa-2a ve parsiyel karaciger rezeksiyonu uygulanmaktadir, ancak hemanjiomlarda kendiliginden gerileme
de bildirilmektedir. ic organ tutulumu olsa bile, bu durum asemptomatik ya da sinirli olabilir ve her zaman kétii prognoza
isaret etmez. Burada dogumundan beri deride ¢ok sayida hemanjiomu, anemisi ve karaciger tutulumu olan, 8 ayin sonun-
da lezyonlari tedavisiz, kendiliginden gerileyen bir bebek olgu sunulmaktadir. (Turkderm 2007; 41: 105-7)

Anahtar Kelimeler: Diffiz neonatal hemanjiomatozis, tedavisiz iyilesme

Summary

Diffuse neonatal hemangiomatosis is a rare disorder with poor prognosis that is characterized by cutaneous and visceral he-
mangiomas, present at birth or develop during neonatal period. Since the mortality rate is as high as 60-95%, treatment
with systemic steroids, interferon alpha 2a or partial hepatic resection is often considered, however spontaneous involuti-
on is rarely reported. Even if visceral involvement occurs, this may be limited or asymptomatic and so may not always indi-
cate a poor prognosis. Herein, we describe a neonate case with numerous cutaneous hemangiomas and a solitary hepatic
hemangioma, complicated with anemia, who showed spontaneous involution of hemangiomas at 8 months. (Turkderm
2007; 41: 105-7)
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Hemanjiomlar, yenidogan bebeklerin %1.1-2.6'sinda
gorulen vaskuler tumérlerdir'. Olgularin %80'inde
tek, %15-30'unda ise ¢ok sayida hemanjiom mevcut-

Olgu Sunumu

Yirmi sekiz gtinltk erkek bebek, ailesi tarafindan viicu-

tur'. Cogu soliterdir. Damar endotelinden kéken alan
bu vaskuler timorler, baslangicta hizli bir bytime fa-
z1 gobsterir. Bunu yavas bir gerileme dénemi izler ve
lezyonlar cogunlukla 5 yasina kadar %50, 7. yasta
%70, 9. yasta %90 oraninda geriler:. Cok sayida he-
manjiomlarin izlendigi tablolar benin neonatal he-
manjiomatozis (BNH) ve diffiz-disemine neonatal he-
manjiomatozis (DNH) olmak Uzere bir spektrumun
parcalari seklindedir.

Burada DNH tanisi alan, 8 aylik takibi sirasinda deri ve
ic organ tutulumu kendiliginden gerileyen bir bebek
olgu sunulmaktadir.

dundaki ¢ok sayida kirmizi, morumsu kabarikliklar ne-
deniyle poliklinigimize getirildi. Ozge¢misinde 37. haf-
tada, 3 kilo 400 gram ve 56 cm boyunda, normal vajinal
yolla dogdugu ailesinden 6grenildi. Fizik muayenesinde
sach deri, yUz, gévde On-arka ylzu ve bacaklarda sagil-
mis tarzda, ¢aplari 0.3-10 mm arasinda degisen, 30-35
adet, kirmizi, yer yer lividi renkli, yizeyden kabarik pa-
pul ve noduller saptandi. Bazi nodullerin Uzerinde yer
yer erozyonlar goraldu (Sekil 1). Oral-genital mukoza
tutulumu yoktu. Klinik ve dermoskopik inceleme sonu-
cunda lezyonlar hemanjiom olarak degerlendirildi.
GOz, kalp, akciger ve santral sinir sistemi muayenesi

Yazisma Adresi: Dr. Sirin Pekcan Yasar, Eski Toptasi Cad. Beyaz Saray Apt. No: 131/3 Uskidar, Istanbul, Ttrkiye
E-mail: drsirin@gmail.com Alindidi tarih: 01.11.2005 Kabul tarihi: 12.10.2006

Loyt



1 06 Yasar ve ark.
Neonatal Hemanjiomatozis

Turkderm
2007; 41: 105-7

normal bulundu. Laboratuar incelemelerinde GGT: 202 U/L
(N:10-45 U/L), Hb: 8.5 gr/dl (N:11-16.5 gr/dl), Htc: %23.4
(N:%36-50) ve gaitada gizli kan (++) pozitif saptandi. Tam idrar
tetkiki normal olup, hematulri mevcut degildi. Gaitada gizli kan
pozitifligi ve anemi varligi gastrointestinal tutulum lehine de-
gerlendirildi. Ancak hastanin yasinin kuguklagu dolayisiyla ve
ekonomik nedenlerle bunu dogrulamak igin ileri inceleme yapi-
lamadi. Abdominal ultrasonografi‘de (USG), karacigerde sag
lob arka kisimda, hepatik ven komsulugunda izlenen 7x6 mm
boyutlarindaki hipoekojen lezyon hemanjiom olarak degerlen-
dirildi. Genel durumunun iyi olmasi g6z éniinde tutularak ve
pediatri bolimUnun de 6nerisiyle bebek aylik yakin izleme alin-
di. Bir ay sonra derideki hemanjiomlarda belirgin degisiklik
yoktu; ancak karaciger USG inceleme sonucunda hemanjiom
boyutlari 12x13mm olarak 6l¢tldd. Eski dlgimlere nazaran he-
manjiomun ¢apinda iki kat artma saptanmasina karsin, aile sis-
temik tedavi icin onay vermediginden, bebegin aylik takipleri-
ne devam edildi. Bu sure icinde derideki lezyonlarda belirgin
degisiklik olmadigi gozlendi. Genel durumu iyi olan bebegdin
motor, mental ve fizik gelisimi de normal seyretti. Sekizinci ayin
sonunda derideki bittin hemanjiomlar geriledi; sadece bazila-
rinin yerinde kahverengi pigmentasyon kaldi (Sekil 2). Karaci-
ger USG'sinde ise lezyonun tamamen geriledigi izlendi. Anemi,
gaitada gizli kan pozitifligi ve GGT yuksekligi ise normale don-
du. Bir yillik takibinde yeni lezyon cikisi izlenmedi.

Tartisma

Cok sayida hemanjiomla karakterize DNH ile BNH, i¢ organ tu-
tulumunun varligina ve ciddiyetine gére adlandirilirlar. Pratik
olarak sadece deri tutulumu olan hemanjiomlar BNH, deri ve
i¢ organ tutulumu olanlar ise DNH olarak degerlendirilebilir.
Benin neonatal hemanjiomatozis terimi ilk kez Stern ve ark.’i
tarafindan kullanilmistir®. BNH, nadir gérulen, kendiliginden
gerileyen, cogunlukla sadece deriye sinirli, cok sayida heman-
jiomla karakterize bir tablodur®. Genelde deride sinirli bir du-
rum olmasina ragmen, asemptomatik i¢ organ tutulumu da
nadiren bildirilmistir®. Yzde yaygin hemanjiomlar oldugunda
intrakranial tutulum da eslik edebileceginden kranial manye-
tik rezonans ya da bilgisayarli tomografi incelemesi yapmak
zorunludur®. Genelde yasamin ilk 2 yili icinde derideki heman-
jiomlar tamamen kaybolur.

Holden ve Alexander 1970 yilinda DNH igin 3 kriter tanimla-
mislardir: Bunlar, 1- hemanjiomlarin neonatal periyodda bas-
lamasi, 2- hemanjiomlarin malin karakter tasimamasi, 3- en az
3 ya da daha fazla organ tutulumunun olmasidir®.

Daha sonradan Lopriore ve ark.’1 1999 yilinda yapmis oldukla-
ri calismada DNH icin sadece deri ve karaciger tutulumun ol-
masinin da 4. kriter olarak eklenmesini 6nermislerdir; ¢iinkl
en az 3 organda hemanjiomatozis bulunmasi ile sadece deri
ve karacigerde hemanjiomatozis bulunan olgularda prognoz
acisindan bir farklilk saptanamamistir. Bu ylzden deri ve ka-
raciger tutulumu olan olgularda da agresif tedavi yontemleri
onerilmistire,

Difflz neonatal hemanjiomatozis de deri ve i¢c organlarda ¢ok
sayida, 0.2-2 cm baydkliginde hemanjiomlar olusur. DNH'de
derideki hemanjiomlarin sayisi ile ilgili ortak bir fikirbirligi bu-
lunmamaktadir. Ancak bu hastalikta %10-15 yenidoganda en
az 2 hemanjiom varken, %83 bebekte 5 ya da daha fazla he-
manjiom bulunmaktadir. Bu ylzden bazi otérler deride 5 ya
da daha fazla hemanjiom varliginda, i¢ organ tutulumunun
arastiriimasini 6nermekle beraber, bu konu ginimizde tar-
tismalidir®. Ozellikle i¢ organlarda tutulum yaygin ise prognoz
¢cok kotudur ve cogunlukla yasamin ilk aylarinda hastalk
6lumle sonuglanabilir. Tarama testi olarak tam kan sayimi, ka-
raciger fonksiyon testleri, koagulasyon parametreleri, tam id-
rar ve gaitada gizli kan tetkikleri, akciger radyografisi, oftal-
molojik inceleme ve karaciger USG ya da Doppler USG ile go-
ranttleme yapilmahdir’s.

Hastalarin ¢ogu yasamin ilk haftalarinda hepatomegali ve
konjestif kalp yetmezliginin neden oldugu bulgularla dokto-
ra getirilir’. Karacigerdeki hemanjiomlar cogunlukla bulgu
vermez, ancak bir gérintileme ydntemiyle rastlantisal olarak
saptanirlar. Bununla birlikte blytk bir hemanjiom portal ti-
kanma sonucu sariliga yol acabilir®. Genellikle karacigerdeki
hemanjiomlar da aynen derideki lezyonlar gibi gerileme gos-
terebilir, ancak proliferatif faz boyunca hemanjiomlarin bayu-
mesi sorunlar yaratabilir®.

Diffiz neonatal hemanjiomatozisdeki en sik 61im nedeni kara-
ciger ve akcigerdeki arteriyoven6z santlara bagl olarak gelisen,
ylksek debili kalp yetmezligi ile Gst solunum yolu ve gastroin-
testinal kanaldaki yaygin kanamalardir®. Santral sinir sistemi tu-
tulmasi da cesitli norolojik sekellere ve 6lume neden olabilir.
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Sekil 1. Yiuizde, gévde ve bacaklarda sacilmis halde heman-
jioma ait nodiiler olusumlar izlenmektedir
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Sekil 2. izlemde 8. ayin sonunda tiim hemanjiomlar geriledi
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Tedavide ilk secenek sistemik ylUksek doz kortikosteroid
(2-4 mg/kg/giin) tedavisidir. Ancak steroid tedavisine direncli
olgular da bildirilmistir'®. Eger 2-4 hafta icerisinde steroid et-
kisi izlenemezse interferon (IFN) alfa-2a 6nerilmektedir’. Ya-
samsal risk tasiyan karaciger tutulumu varliginda hepatik lo-
bektomi, damar ligasyonu ya da embolizasyonu yapilabilir.
Vinkristin ya da siklofosfamid de, yasami tehdit eden heman-
jiomalarda kullaniimaktadir™.

Olgumuzda deride ¢ok sayida hemanjiom, karacigerde ise tek
bir hemanjiom saptandi. Ayrica anemi ve gaitada gizli kan po-
zitifliginin olmasi da gastrointestinal hemanjiom varhgi lehi-
ne yorumlandi. Hastadaki karaciger hemanjiomlarin neonatal
dénemde baslamasi, malin karakter tasimamasi ve deri ve
muhtemelen gastrointestinal sistemi tutmasi nedeniyle DNH
olarak degerlendirildi. Hastanin takibi sirasinda deri lezyonla-
ri stabil seyrederken, karacigerdeki lezyonun boyutlarinda
artma izlendi; ancak bebegin genel durumunu bozan bir ge-
lisme olmadigindan takibe devam edildi. Sekizinci ayin sonun-
da yuz guldarict bir sekilde kutandz ve karaciger hemaniji-
omu tamamen gerilerken, anemi ve gaitada gizli kan pozitif-
ligi de duzeldi.

Difflz neonatal hemanjiomatozisde standart bir tedavi mo-
deli belirlemek oldukca glctur; bu nedenle hastanin semp-
tomlarinin siddetine ve tutulumun ciddiyetine goére tedavi
planlanmahdir. Ancak DNH’de 6lim orani ¢ok yuksek oldu-
gundan, takip ya da tedaviye baslama karari almak oldukca
zordur. Eger yakin takiplerde derideki ve i¢ organlardaki he-
manjiomlar blyuyerek, hastanin genel durumunu bozuyorsa
bir an 6nce tedaviye baslamak gereklidir. Derideki hemanji-
omlarda blylme ve artma olmuyorsa, genelde i¢ organlarda-
ki hemanjiomlarda da blyime olmuyor ve bu durumda has-
talik stabil seyrediyor denilebilir. Bu yGzden yakin takiplerde
hemanjiomlar stabilse beklenebilir; ciink ytksek steroid do-
zunun adrenal supresyon, IFN kullaniminin da nérolojik toksi-
site ve spastik dipleji gibi ciddi yan etkilere yol acabildigi bil-
dirilmektedir.

Diffiz neonatal hemanjiomatozisde komplikasyon ve mor-
talite orani oldukga yUksek olmakla beraber, bazi olgularda
spontan gerilemeden bahsedilmektedir'; ancak literatir
tarandiginda bu konuyla ilgili bir olgu sunumuna rast-
lanamamistir. Lezyonlari artis géstermeyen ve i¢ organ tutu-
lumu sinirli olgularda, kendiliginden diizelme olabilecegin-
den, agresif yaklasimlar yerine, hasta icin yarar-zarar orani
g6z 6nande tutularak, hastanin yakin takip altina alinmasi
daha uygun olabilir.
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