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OzZET

Lenfanjiomlar lenfatik sistemin benign proliferasyonlaridir; endotelle ¢evrili dilate lenf
kanallarindan olusan yizeyel bir vaskiler malformasyondur. Lenfanjiomlarin 3 tipi vardir:
sirkumskriptum, kavernéz ve kistik. Lenfanjioma sirkumskriptum (LS), kutandz lenfanjiomlarin
en sik gordlenidir, konjenital olabilecegi gibi, lenfatik akimin bozulmasina bagh eriskin yasta da
ortaya cikabilir. En fazla gorilen lokalizasyonlar aksilla, oral kavite, st ekstremiteler, omuzlar,
kasik, makat, gibi lenfatik akimi yogun olan bdlgelerdir. Vulva oldukga nadir gorilen tutulum
boélgelerinden biridir. Makroskobik gériiniim ince duvarl, gruplar halinde, degisik boyutlardaki
vezikiler goriinimli lezyonlarla karakterizedir. Alt ekstremitede asimetrik 6demin eglik ettigi
vakalar da literattirde bulunmaktadir. Mikroskobisinde dermiste, lenfatik damarlarin protein6z
sivi ile dolu dizensiz kistik dilatasyonlari ve proliferasyonlari izlenir. Tanida biopsi altin
standarttir. Ayirict tanida vulvar herpes zoster, kondiloma akiminatum, molluscum
kontagiosum, kaposi sarkomu, busckhe lowenstein timori akla gelmelidir. Burada tanisini
klinik bulgular ve biopsi ile koydugumuz ileri yas bayan hastada lenfanjioma sirkumskriptum
olgusunu sunmayi amagcladik. Olgu sunumumuzla, literatlrdeki verilere gére vulvar tutulumun
nadir olarak goruldigiu lenfanjioma sirkumskriptumun histopatolojik bulgulari ve ayirici
tanisina degindik.

Anahtar Kelimeler: Lenfanjioma sirkumskriptum, Vulva, Lenfédem.
SUMMARY

Lymphangiomas are benign proliferations of the lymphatic system and superficial vascular
malformation of lymphatic channels which is lined by endothelium. There are three known
types of lymphangiomas: circumscriptum, cavernous, and cystic. The most common form of
cutaneous lymphangioma is lymphangioma circumscriptum (LC). It is either kongenital or
acquired due to lymphatic obstruction. The most common localizations are the proximal parts
of limbs, oral cavity, axilla, shoulders, groin, buttocks which contain extensive lymphatic
network. Vulvar involvement is very rare. It is characterized by localized group of thin walled
and translucent vesicles at varying sizes which are filled with clear lymphatic fluid. Vulvar LS
can be associated with congenital lymphoedema in other parts of the body. Histopathology
revealed large, irregular cystic dilatation and proliferation of lymphatic channels which
contained proteinaceous fluid in the dermis. Biopsy is the gold standart method for the
diagnosis. Differantial diagnosis of the vulvar LS includes Herpes zoster, condiloma accuminata,
molloscum contagiosum, Kaposi’s sarcoma, Buschke-Lowenstein tumor. Here, we aimed to
introduce a primary wvulvar LS in an elderly women. However, we also mentioned
histopathologic findings and differential diagnosis of this rare condition.

Keywords: Lymphangioma circumscriptum, Vulva, Lymphoedema.

GiRiS

proksimal kisimlari, karin, uyluk ve kalcayi tutar.’
Gorldnlmu berrak sivi ile dolu vezikll kiimeciklerinden

Lenfanjiomalar, lenf damarlarinin selim tiimorleri olarak
kabul edilen vaskiler malformasyonlardir. Lenfatik
kanallarin deri, deri alti doku ve derin dermal tabakada
anormal sakkiler dilatasyonu ve proliferasyonu ile
karakterizedir."” Bilinen 3 tipi vardir: sirkumskriptum
(kapiller), kavernoz ve kistik. Lenfanjioma sirkumskriptum
(LS) en sik rastlanan tip olup daha ¢ok ekstremitelerin

yassi papul veya nodll goérinimine dek degisen
sekillerde olabilir. * Vezikil kiimecikleri berrak renkte
olabilecegi gibi lenfatik kanallar igindeki kan miktarina
bagh olarak pembe, kirmizi veya siyah renkte de
gorilebilir. Dermal papillalar Gizerinde yerlesimli lenfatik
damarlar epidermisi yukari dogru iterek kesecikler
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seklinde gorinen vezikiillerin olusumuna neden olur.
Hastalik klasik ve lokalize olarak ayrilirken, primer veya
sekonder olarak gelisebilir. Dogumda mevcutsa veya
erken g¢ocuklukta ortaya c¢ikmissa primer; bozulmus
lenfatik akima bagh olarak erigkin yasta ortaya ¢ikmissa
sekonder olarak kabul edilir. Vulvar tutulum oldukga
nadirdir ve siklikla radikal histerektomi, pelvik
lenfadenektomi, pelvik radyoterapi, enfeksiyon, Crohn
hastaligi, kronik immobilite gibi nedenlere sekonder
olarak meydana gelir." Bu olgu sunumunda ¢ok daha
nadir goériilen primer lenfanjioma sirkumskriptum
tartisilmigtir.

OoLGU

Yaklasik 1 yildir devam eden ve giderek artan dis genital
bolgede kasinti, kabariklik, ve bu bolgeden sivi sizintisi
nedeniyle 74 vyasinda kadin hasta poliklinigimize
basvurdu. Zamanla bu lezyonlarin biylkliklerinin ve
sayllarinin arttigini ifade eden hastanin 6zgeg¢mis ve
soygecmisinde herhangi bir 6zellik bulunmamaktadir.
Hastanin sistem sorgulamasinda yaklasik 1,5 yil dnce sag
bacaginda sisme ve agri sikayetinin oldugu, 6 ay sonra sol
kolunda agri ile birlikte sisme oldugu takip eden birkag ay
icerisinde vulvasinda ele gelen kabarikliklar, agr
sikayetinin basladigl ve giderek arttigi ogrenildi. Fizik
muayenesinde labium majus ve minuslarda eritem, 6dem
ve palpasyonla agn tespit edildi. Labium majuslar
lizerinde degisik caplarda kimecikler halinde vejetatif
gorinimlu pseudovezikiiller saptandi (Resim 1).

Resim 1. Labia majoralari tutan lenfanjioma sirkumskriptumun
vezikiiler gériintimlii lezyonlari.

Balikesir Saglik Bil Derg Cilt:4 Sayi:3 Aralik 2015

Ek olarak hastanin sag bacaginda ve sol kolunda gode
birakmayan 6dem gorildi (Resim 2A,B).

Resim 2A-B: Asimetrik ekstremitelerde lenfédem.

Hastada inguinal lenf nodlari negatifti. Genital ve fizik
muayenesi normaldi. Oykiisiinde de cerrahi, radyoterapi,
gastrointestinal hastalik, sekstel gecisli hastalik, genital
Ulser, travma, tlberkiloz, pelvik enfeksiyon yoktu.
Hastaya yatis verilerek vulva ca, elefantiyazis, buscke
I6wenstein timord 6n tanilar ile vulvadan tam kat deri
biyopsisi alindi. Histopatolojik incelemede bazal tabakasi
pigmente, yer yer Ulsere, yer yer akantotik papilomatoz
yvapida cok kath yassi epitel tabakasi, ortada damar
kesitleri, limenleri bos, kapiller ve yer yer daha biyilk
caph, lenf damarlari ile uyumlu olabilecek vendl
blylkligiinde ektazik vaskiler vyapilar saptanmistir
(Resim 3A-B).




Vulvar Lenfanjioma Sirkumskriptum

Resim 3A-B: Dermoepidermal bileskede tek sira endotelle déseli
liimenleri bos dilate lenfatikler. 12X20, H&E.

Ayrica epidermo-dermal sinirda yer alan Iimenleri bos
vaskiler yapilar dikkati ¢ekmektedir. Bu yapida ayrica
adaciklar  halinde lenfositlerin  ve  plazmositlerin
olusturdugu nonspesifik kronik iltihabi infiltrasyon
izlenmistir (Resim 4). Basal membran dizenli olarak
gorulmustir.  Histopatolojik  bulgularin  lenfanjioma
sirkumskriptum ile uyumlu oldugu saptanmistir. Hastaya
vulvektomi planlanmis ancak hasta kontrole gelmeyerek
takipten ¢ikmistir.

Resim 4. Papiller dermiste, ektazik, liimeni bos lenfatik ve bitisik
dermiste lenfosit infiltrasyonu. 12X20, H&E.

TARTISMA

Literatlrdeki vulvar LS olgular az sayidadir ve etyolojisi
¢ok net degildir. Primer LS dogum ve erken ¢ocuklukta
ortaya c¢ikar dense de Kokcu ve arkada§lar|n|n5
derlemesinde primer wvulvar LS olgularinin %86’sinin
eriskin yasta ortaya c¢iktigi goriilmektedir. Bu derlemede
primer vulvar LS igin en vyash hasta 76 olarak
belirlenmistir. Bizim olgumuz da 74 yas ile ileri yasta
ortaya cikan vulvar LS’lere 6rnek olarak gosterilebilir.
Primer wvulvar LS, vulvanin subkutan tabakasindaki ve
derin lenfatiklerinin gelisimsel bir defektidir. Eriskin yasta
ortaya cikan LS, konjenital olarak var olan ancak eriskin
¢aga dek sessiz kalan bir gelisim silirecine sahip olabilir.
Vaskuler endotelyal biyiime faktoéri C (VEGFC) ve onun
baslica reseptori VEGF reseptér-3 (VEGFR-3), lenfatik
sistem gelisiminin dizenlenmesinde rol oynar ve VEGF
gibi bliyiime faktorlerinin LS gelisiminde roli olabilecegi
dl'j§l'jni.'|lmektedir.6 Ancak Itakura ve arkadaslarinin’
yaptigi calismada LS hastalarinda VEGFC saptanmamis
olup, bu buyime faktora ile LS gelisimi iliskisi
gosterilememistir. Baska bir hipoteze gore embriyonik
gelisim sirasinda derin subkutanéz doku icinde normal
lenf damarlarindan ayri olarak anormal lenfatik kesecikler
olusur. Ektopik lenf damarlar ile baglantili olan bu
kesecikleri cevreleyen diiz kaslarin kasilmasi anormal
ektopik lenf damarlarinin dilatasyonuna ve deriden ¢ikinti
olusturmasina neden olmaktadir. Bu da klinik olarak
dogumda veya dogumdan hemen sonra gorilen, ancak
herhangi bir yasta da olusabilen gruplasmaya egilimli
translusen vezikiller olusmasi ile sonuglanir.

Sekonder LS’nin, efferent lenf damarinin yokluguna,
yetersizlig§ine veya tikanmasina sekonder oldugu,
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periferal lenfatiklerin dilatasyonu sonucu gelistigi
dusinilmektedir. Sekonder vulvar LS igin predispozan
faktorler; serviks ca nedeniyle yapilan radikal
histerektomi ve pelvik lenfadenektomi, enfeksiyonlar
(akut sellilit, filariazis, seksiel gegisli hastaliklar, genital
tuberkiiloz, erizipel, lenfograniloma venerum), Crohn
hastaligi, travma, radyoterapi, primer displastik anjiopati
olarak sayllabilir.5 Bizim olgumuzda LS’nin sekonder
oldugunu distndirecek travma, cerrahi, radyasyon,
enfeksiyon gibi etkenler saptanmamistir ve LS’nin primer
formuna daha uygun gézikmektedir.

LS klinik gortinimi genellikle yayilmis halde veya gruplar
yapmis olarak  bulunan translisen vezikillerle
karakterizedir. Histopatolojik olarak LS lezyonlari, papiller
dermis icerisine yerlesmis dilate kapiller lenfatik damarlar
icermektedir ve bu lenfatik kanallarin sikhkla retikller
dermis ve subkutandz dokuya kadar uzandig gorular.
Etkilenmis olan damarlarin liimeni lenfatik sivi ve siklikla
kirmizi ve beyaz kan hiicreleri ile doludur. Ayrica bizim
olgumuzda da oldugu gibi dermiste yogun lenfosit
infiltrasyonu ve fibroplazi gériilebilmektedir.” Ustteki
epidermis bizim olgumuzda da oldugu gibi akantotik ve
papillomatoz olabilir. Lezyonlar, kasinti, agri, seréz akinti,
enfeksiyona egilim, sekslel disfonksiyon, kozmetik
bozukluk yapabilir. Bizim hastamiz da kasinti, agri ve
serdz akinti ile prezente olmustur. LS, vicudun diger
bolgelerinde 6dem ile seyredebilir ve bazi genetik
sendromlara eslik edebilir. Olgu sunumumuzda da tek
bacak ve kolda asimetrik 6dem eslik etmektedir.

LS ayirici  tanisinda herpes zoster, molluscum
kontagiozum, genital tiberkiloz, selliler anjiofibrom,
lenfanjiektaziler, kutandéz metastazlar, hemanjiom,
verruka vulgaris, kondiloma akiiminata, busckhe
lowenstein tamorda, anjiokeratom ve
lenfanjioendoteliyom gibi hastaliklar di]§(,'|n[,'|lmelidir.s’8
Ayirici tani biopsi ile yapilir. Lenfanjiomlarin primer
tedavisi icin tercih edilen yaklasim cerrahi eksizyondur.
Tedavideki temel hedefler kozmetik kaygilara ek olarak
devamli lenfatik ve kan sizintisi, agri, 6dem ve persistan
stperinfeksiyonlara yoénelik olmalidir. En dusik niks
oranlarinin cerrahi ile oldugu bildirilmekle birlikte her
hastada uygulanamayan ve skatris birakan bir yontemdir.
Cerrahi disindaki diger tedavi segenekleri arasinda
skleroterapi, radyoterapi, X 1sinlari, kriyoterapi,
koterizasyon, radyofrekans enerjisi ve lazer
bulunmaktadir. Bu tedavi yaklasimlarin bircogundan
derin komponentlere ulasimdaki yetersizligi ve multifokal
lezyonlara bagh ylksek niiks oranlari nedeniyle yiz
gildiriici  sonuglar alinamamaktadir.”*>°  Tedavi
seceneginin belirlenmesinde hastanin istegi,
semptomlarin ciddiyeti ve merkezin deneyimi goz
oninde bulundurulmahdir. LS iyi huylu bir hastalik olarak

bilindiginden genellikle konservatif tedavi segenekleri 6n
planda tutulmaldir.
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