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Anjiomatozis (ilging Bir Olgu Sunumu)

Angiomatosis (A case report)
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Anjiomatozis; yumusak dokunun nadir gériilen,
benign karakterde ancak klinik ve histopatolojik
olarak yaygin vaskiiler hamartomatéz lezyonudur. En
siklikla alt ekstremite ve govde tutulumu izlenir; bag
boyun tutulumu nadirdir. Klinik olarak deri bulgusu
ile birlikteligi cok enderdir. Cok carpici klinik prezen-
tasyonu ve nadir gériilen 6zellikleri olan bir angioma-
tozis olgusu sunuyoruz.

Kurumumuza, dogustan beri, bag-boyun ve
gdvdeyi tutan sarap lekesinde, tekrarlayan biiyiime,
kanama ve koku olusumu nedeniyle 40 yasindaki
kadin hasta basvurdu. Fizik muayenede; sol kulak
arkasindan baglayarak, yiiziin sol yansi, alt dudak ve
iki meme arasi bolgeyi icine alacak sekilde yayilim
gosteren sarap lekesi lizerinde, en biyigii iki meme
arasinda ve ¢ogu yilizde bulunan multipl polipoid
olugsumda, kanama, lilserasyon ve sekonder enfek-
siyon bulgulani ve dudakta hipertrofi saptandi.
Benzer polipoid olusumlar nedeniyle daha énce dort
kez operasyon geciren olgunun, énce polipoid
yapilan, sonra da alt dudaktan parsiyel eksizyon
materyalleri bélimimiizde degerlendirildi.
Mikroskopik incelemede epidermisin hemen altindan
baslayarak, subkutan yag dokusu, kas dokusu ve
mindr tiikriik bezlerini igine alacak sekilde vertikal
planda da yayilimi olan, g¢ogu vendz ozellikte
vaskiiler yapilar gériildii. Hiicresel atipi, atipik mitoz,
nekroz izlenmedi. Olgu klinik, radyolojik ve histopa-
tolojik bulgulan ile birlikte "anjiomatozis" olarak
degerlendirildi. Santral sinir sistemi ve kemik tutulu-
mu agisindan yapilan radyolojik incelemelerinde
lezyon saptanmadi. Olguda, son operasyondan kisa
siire sonra yeniden polipoid yapilar olustu.

Anjiomatozis, yaygin tutulumuna bagh olarak
radikal tedavisi ¢ok zor olan bir lezyondur. Bizim
olgumuzda gériildiigi gibi, cerrahi uygulanan olgu-
larda, niiks oram gok yiiksektir.

Anahtar Kelimeler: Anjiomatozis.

Angiomatosis is a rare benign vascular hamar-
tomatous lesion of soft tissue which shows extensive
clinical and histopathological involvement. The lower
extremities and the trunk are the most frequent sites
while head and neck involvement is rare. Cutaneous

symptomatology is very rare. We present an
angiomatosis case having impressive clinical
appearance and rare features.

A fourty-year-old woman was presented with a
growing, bleeding and foul smelling “"port - wine"
stain beginning on her left auricula and extending all
through the left haif of her face, lower lip, neck and
trunk till the intermammarry skin which had been
present since her birth although much smaller.
Multiple polipoid structures - mostly on the face and
the largest on the intermammary fold- with bleeding
spots, ulcers with the findings of secondary infection
and hypertrophy of the lower lip were prominent on
physical findings. The patient was operated for the
fifth time and the polipoid lesions and the hypertro-
phied lip were excised.

On microscopical examination, mostly venous
vascular proliferations were present within the papil-
lary and reticular dermis, subcutaneous tissue, mus-
cle and minor salivary glands. Cellular atypia, atypi-
cal mitosis or necrosis were not observed. The case
was diagnosed as "angiomatosis" with its clinical,
radiological and histopathological findings. Central
nervous system and bony involvement were not
detected. The polipoid proliferations started to grow
shortly after the operation.

The radical treatment of the angiomatosis is very
difficult as the involvement is diffuse. Surgically
treated cases often recur as our case did.
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Anjiomatozis; yumusak dokunun nadir gériilen,
benign nitelikte ancak klinik ve histopatolojik olarak
yaygin olan vaskiler hamartomatdz lezyonudur. En sik-
likla alt ekstremite ve gévde tutulumu izlenir; bas boyun
tutulumu nadirdir. Klinik olarak deri bulgusu ile birlikteligi
cok enderdir.

OLGU

Kirk yasinda kadin hasta, dogustan beri, bag-boyun
ve govdeyi tutan sarap lekesinde, tekrarlayan biiyiime,
kanama ve koku olusumu nedeniyle, kurumumuz plastik
cerrahi klinigine basvurdu. Yapilan fizik muayenede sol
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Resim 1 : Hastada dogustan itibaren var olan ve gittikge
blyliyen sarap lekesi.

kulak arkasindan baslayarak, yizin sol yarsini, alt
dudak ve iki meme arasi bolgeyi icine alacak sekilde
yayiim gosteren sarap lekesi (zerinde, en blyuga iki
meme arasinda (3 cm. ¢apli) ve godu yizde (0.5-1.5 cm)
bulunan gok sayidaki polipoid olusumda, kanama,
lUlserasyon ve sekonder enfeksiyon bulgulan ve alt
dudakta hipertrofi saptandi (Resim 1).

Ozgecmiginde, lezyonun daha kiicilk boyutlu ve
dlzgun ylzeyli olarak dogustan itibaren mevcut oldugu
ve hastanin gecirdidi iki gebelik ile daha da belirginlesen
lezyonda, giderek buyime ve polipoid olusumlar mey-
dana geldigi égrenildi. Olgu 12, 20, 25 ve 38 yaslarin-
dayken toplam dort kez, lezyon (izerinde gelisen
polipoid olusumlar eksize edilmisti.

Laboratuvar tetkiklerinde; hastanin hemograminda;
Hb: 8 g/ dL (), Hct: 26.3 % (1), MCV: 61 mm3 (),
MCH: 18.6 pg (1), RDW: 18.8 % (1), WBC:3600 (N), PTL:
199 000 (N); PT: 10.2 sn (N), PTT: 22.9 sn (N) glukoz
(AKS): 137 (1), karaciger-bdbrek fonksiyon testleri:
N(normal) olarak saptandi.

Bas - boyun MRI incelemede; sol maksilla alveo-
lar arkusun anteriorunda, en buyik aksial boyutu 7 cm,
kraniokaudal uzanimi 4.5 cm olan, cildin hemen altinda,
(ekspansil) yer kaplayici lezyon saptandi (Resim 2). Bu
lezyonun Uzerinde, multiple egzofitik, 0.5 - 1.5 cm arasi
boyutlarda polipoid olugsumlar, sol submandibular ve
submental gland lojlarinda benzer radyolojik gorinim
izlendi. Dil kokinde orta hat ve orta hattin solunda, lin-
gual tonsil lokalizasyonunda da benzer gorinim ile sol
tiroid lojunda benzer sinyal artisi mevcuttu.

Kranial MRI, normal sinirlarda bulundu. Karotid arter
anjiografisinde, lezyonla iligkili patolojik damarlanma ve
"blush" saptanmadi. ©= Maksilla-mandibula direkt

Resim 2 : Lezyonun kontrast madde sonrasi MRI géruntisu.

grafisinde, basiya bagl kemik deformitesi ve dan-
sitesinde azalma izlenirken, tutulum ddstntlmedi.
Olguya kurumumuzda uygulanan ilk cerrahi gi-
risimde, polipoid yapilar eksize edildi. Ardindan, ikinci
girisimde alt dudaga kugultme operasyonu uygulandi.
Anabilim Dalimizda incelenen ilk materyal
makroskopik olarak; en blyGgd 3 cm, en kigiga 1cm.
capl, mantarimsi sekle sahip, kesitleri kirmizi stingerim-
si géruniminde 5 adet doku pargasindan olugsmaktaydi
(Resim 3). Ikinci materyal ise, 6.5x4.5x3 cm. boyutlarin-
da, mukokutanoz bileskeye yakin alanda biri 1cm, digeri
0.6 cm capl polipoid proliferasyonlar bulunan, kirmizi
mor renkli alt dudaga ait parsiyel eksizyon materyaliydi.
Mikroskopik incelemede, epidermisin hemen altin-
dan baslayarak, dermis, subkutan yad dokusu, kas
dokusu ve minor takrik bezlerini icine alacak sekilde
vertikal planda da yayilimi olan cogu venoz ozellikte
vaskler yapilardan olugan lezyon goérildi (Resim 4,5).
Polipoid yapilarnn ylzeylerinde Ulserasyon ve yangi
izlendi. Hicresel atipi, atipik mitoz, nekroz gorilmedi.
Histokimyasal boya olarak elastik Van Gieson, Orcein
uygulandi; lezyon iginde arter yapisi gorllmedi.
immunohistokimyasal olarak uygulanan diiz kas aktini
ile vaskiiler yapilarin tamamina yakininda duvarda
diizensiz diiz kas demetleri izlendi.
On alti aylk klinik izlemde; son operasyondan
hemen sonra yeniden polipoid yapilar olusmaya
baslamistir.

TARTISMA

Anjiomatozis klinikopatolojik bir tanimlamadir;
histopatolojik olarak benign vaskuler bir proliferasyon-
dur ve klinik olarak biyiik bir viicut segmentini ya da
ayni alanda birkag doku tipini birlikte tutar "2, iki tip tutu-
lum izlenir: ilki, multiple doku planlarinin tutuldugu ver-
tikal tutulumdur. ikincisi ise, tek tip dokunun yaygin tutu-
lumu ile kendini gdsteren horizontal tutulumdur. Bizim
olgumuzda, lezyon bas, boyun ve gévdede, hem hori-
zontal hem de vertikal tutulum gostermektedir.

Anjiomatozis, bircok visseral organin birlikte tutulu-



Resim 3A : Eksize edilen polipoid olusumlarin
makroskopik gérinim.

Resim 3B : Eksize edilen polipoid olusumlarin
makroskopik gorindma.

Resim 4 : Mikroskopik olarak, papiller dermisten basla-
yarak, kas ve yag dokusuna dogru ilerleyen vaskdler
yapilardan olusan lezyon (H&E, x100).
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mu ile karakterize multifokal hemangiomatéz malfor-
masyon olarak da tanimlanmistir 3, Olgumuzda visser-
al tutulum bulgusu saptanmamistir.

Olgulann gogunda lezyon, yasamin ilk dekadlarinda,
yaygin ve surekli sislik, agr ve/veya renk degisikligi ile
ortaya cikar. Nadiren hipertrofi, gigantizm ve arteri-
ovendz "shunt" klinigi gordlebilir . Olgumuzda lezyon
dogustan var olup, sarap lekesi seklinde ortaya gikmis:
daha sonra blytyerek, tizerinde polipoid proliferasyon-
lar gelismis; alt dudakta hipertrofi olusmustur.

Klinik, tutulan bélgeye ve tutulumun yayginligina
bagh olarak ve lezyonda baskin olan histolojik yapinin
kan damar / lenfatik olusuna gére degiskendir.
Osteolitik lezyonlar, visseromegali, kutanéz hemanjiom-
lar / lenfanjiomlar, massif efiizyonlar olusturabilir. Basit
lokal soliter lezyonlardan, agir dissemine olgulara dek
genis bir yelpazede benzer histopatolojik gériintii izlenir
®. Hasta, vaskiler lezyona spesifik semptomlarla
(varikoziteler, "shunting’, hipertrofi, sarap lekesi ...)
bagvurmadikea, klinik tanisi zordur @,

Sarap lekesi, kirmizi-mor renkli makiler lezyon
olarak baglar ve genellikle blylyerek, zamanla deriden
kabariklik olusturur. Ylzde trigeminal sinirin dallan ile
iligkili dadiim gdsterir ve ayni tarafta leptomeninkslerde
veya retinada daha yaygin ve dnemli vaskdiler lezyon-
larin varlig ile iligkili olabilir . Olgumuzda izlenen sarap
lekesi, trigeminal sinirin maksiller ve mandibuler dallari
ile iligkili dagilim gostermektedir. Leptomeninkslerde ya
da retinada vaskdiler lezyon saptanmamistr. Ancak,
klinik olarak gériilen lezyonun radyolojik ve histopatolo-
jik olarak derin dokulara infiltrasyon gésterdigi saptan-
mistir.

Sarap lekesi, bazi sendromlarla iligkili olabilir ™.
Bunlar: 1 - Sturge - Weber Sendromu (Ensefa-lotrigemi-
nal anjiomatozis), 2 - Klippel - Trenaunay Sendromu
(triad: sarap lekesi tarzinda kutanéz hemanjiom,
yumusak doku ve kemik hipertrofisi, varikoziteler), 3 -
Parkes - Weber Sendromu (Klippel - Trenaunay triadi +
konjenital arteriovendz fistll varli@). Olgumuzda lez-
yonun yukaridaki sendromlarla iliskisi saptanmamistir.

Anjiomatozis, kanama-pihtilasma bozuklugu ve lez-
yonun boyutundaki artig ile birlikte gelistigi diisiiniilen
trombositopeni ile iligkili olabilir . Olgumuzda trombosi-
topeni ya da kanama-pihtilasma bozuklugu saptan-
mamistir.

Ciltte egzofitik lezyonu bulunan olgularda, zamanla
bu bolgelerde mekanik etkilerle, bizim olgumuzda
goruldigu gibi, tlserasyon, kanama (birlikte anemi) ve
sekonder enfeksiyon bulgular geligebilir ©.

Radyolojik olarak, sinirlan belirgin olmayan, hetero-
jen kitleler seklinde izlenir ve sarkomu taklit edebilir .

Anjiomatozis, sadece vaskuler bir lezyon olarak
degil, mezenkimal dokuda (vaskdler yapilar, kas ve yag
dokusu, glomus hicreleri) genel bir proliferasyon olarak
kabul edilmekte; timoral bir lezyon olarak degil, hamar-
tomatéz bir lezyon olarak tamimlanmaktadir ©.
Olgumuzda vaskiiler yapilarla i ice kas ve yag dokularn
izlenmistir; glomus hicresi proliferasyonu saptan-
mamuistir.
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Resim 6 : Lezyonun tlkriik bezi tutulumu (H&E, x200).

Histopatolojik olarak 2 patern gérulebilir 2. Birincisi,
buylk vendz, kaverndz ve kapiller boyutlardaki damar-
larin yumusak dokuda dlzensiz olarak dagiimlan sek-
linde, daha siklikla gértilen patterndir. Bu paternde "ven-
lerin karakteristik gértiniimil” olarak belirtilen; biyiik bir
venin duvarina bitisik, daha kicik boyutlu kapiller
damarlarin izlendigi gériinti tipiktir 2. ikinci pattern ise;
timoér noddllerinin  histolojik olarak kapiller heman-
jiomun ayni, sadece yumusak dokuyu yaygin olarak in-
filtre ettigi icin farkh oldugu, daha nadiren gérilen pat-
terndir. Merkezde daha buyiik bir ven izlenir 2.

Etyolojisinde, damar duvarinda prekapiller arteriol
diizeyinde perisitlerin konjenital yoklugunun rol oynadid
dusundlmektedir . Enzim eksikligi ya da biokimyasal
bir defektin varlig olasilid tizerinde de durulmaktadir ©.

Tedavide konservatif yaklasim onerilmektedir. Total
cerrahi eksizyon ile morbidite dengesinin gozetilmesi
gerekmektedir “?. Olgumuzda tutulumun, bas - boyun
ve govdede, hem vertikal hem de horizontal planda
yaygin olmasi nedeniyle, total cerrahi eksizyon uygu-
lanamamistir. Hastanin, (izerinde kanama , llserasyon
ve sekonder enfeksiyon gelisen polipoid lezyon alanlari
lokal olarak eksize edilmistir. Alt dudak hipertrofisine ise
fonksiyonel ve kozmetik amagclarla yine parsiyel rezek-
siyon uygulanmistir.

Anjiomatoziste, lezyonun bilylimesini engellemek
amaciyla cesitli medikal tedaviler de denenmis, farkli
sonuclar bildirilmigtir 27,

Hastalarin % 90' dan fazlasi nikseder "#. Dissemine
olan ve efflizyon yapan olgularda prognoz kétidiir .
Olgumuzda, bes kez cerrahi girisim uygulanmis; her
defasinda lezyon progresyon gostermistir.
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