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*OLGU
* 5 aylik kiz hasta

* YAKINMASI:

* Boyunda ve agiz icinde antenatal
doénemde saptanan sislik.

* Ates yok.
* Sislik etrafinda hassasiyet, kizariklik yok.
* Travma oykusu yok.

* Yakin zamanda gecirilmis enfeksiyon
oykusu yok.



OZGECMIS:

* Intrauterin 6. ayda USG ile boyunda sislik oldugu gorilmus.

* Down sendromu basta olmak tzere kromozom anomalileri,
sendromlar ve genetik hastaliklarin diglanamayacagi, ileri inceleme
ile tetkik edilmesi gerektigi soylenmis.

» 38 gestasyonel haftada 3050 gr olarak C/S ile dogmus.

* Postnatal 40 giin boyundaki sislik ve sarilik tedavisi icin YDYBU’de
takip edilmis.

* Hood ici oksijen tedavisi verilmis.

* Biberon ile beslenmis.

* Sag kulak isitme testinden gecememis, tekrari planlanmis.
* Bilinen ek hastalik yok.



SOYGECMIS:

* Anne: 22 yas, sag, saglikli

* Baba: 23 yas, sag, saglikli

* Anne baba 1. derece akraba (teyze cocuklari)
e Kardes yok.

* Ailede kanser oykulsu yok.



FIZIK MUAYENE:

e Agirhk : 4.66 kg (SDS: -2.67)
* Boy: 60 cm (SDS: -1.3)
* Bas Cevresi : 40.1 cm (SDS: -1.09)



* Genel durumu iyi, etrafa ilgili
* Cilt rengi pembe, turgor tonus dogal.

* Bas/boyun: Bogunda sag yariyi kaplayan
10x60x70 mm buyukligunde sert, fikse,
fluktuasyon vermeyen yapi mevcut.
Orofarenks dogal.

* |sik refleksi +/+, skleralar dogal.

* Solunum her iki hemitoraksta esit. Ral
ronkus duyulmadi.

* Batin rahat. Defans, rebound yok.
Hepatomegali, splenomegall yok.

e Sistemik lenfadenopati saptanmadi.
* Haricen kiz.
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) M Crea 4.7 mig/dL
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1esaplanmaktadir,
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MOMO %% (Monosit Yizdesi) 13,9 % ALT (SGFT) 22,9 UL
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BASO (Basofil Sayis) 0,050 w103l :
BASO % (Basofil Yizdesi) 0,5 % Protein, Total 1,8 ol
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Protrombin Zamam (Aktivasyon,L.. CRP 4,732 mgﬂ.
FTZ (Protrombin Zamani) 15,3 5
FTZ (Aktivasyon) 79 %
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PTZ (INR) 1,16 _
1 Zamani) < veya = seklinde sonudandidinda FTZ (IMR) hesaplanamamaktadir, SEdlmentas'ﬁ'":'n 7 I-'-”-'-'-"II-I

AFTT 28,1 5






Postnatal 8. giinde ¢ekilen boyun USG:

* Boyun sag yariyi dolduran 90 x70x60 mmlik alanda buyugu
50 mm capinda multipl sayida bazilari internal ekolar
iceren kistik alan izlendi. Lezyon karotis juguler vaskuler
yvaplyl cevrelemektedir.






MR yorumu

* Boyun sag lateral kompartmaninda daha belirgin olmak Gzere her iki
boyun lateral kompartmani tama yakin dolduran, dlcilebilen en
olyuk boyutu 108x82 mm boyutlarinda, periferik kontrast tutan solid
komponent iceren paranazal bolgeye de uzanan multilokule kistik kitle
ezyon izlenmistir. Ayrica tariflenen kitle lezyonunda yer yer T1A
serilerde hiperintens yuksek protein icerigini disundulren kistik
komponentler dikkati cekmistir. Hastanin klinik oykusu ile birlikte
degerlendirilmesi onerilir.




PATOLOJIK BULGULAR

* Boyunda sag variyi kaplayan 10x60x70 cm buyukltgunde sert, fikse,
fluktuasyon vermeyen antenatal donemde saptanan sislik.

. Pg_sltnatal 40 gun boyunaki sislik ve sarilik tedavisi icin YDYBU’de takip
edilmis.

* USG: Boyun sag yariyi dolduran 90x70x60 mmlik alanda buyugu 50
mm capinda multipl sayida bazilari internal ekolar iceren kistik alan
izlendi. Lezyon karotis juguler vaskuler yapiyi cevrelemektedir.

* MR: Boyun saF lateral komportmaninda daha belirgin olmak tzere
her iki boyun lateral kompartmani tama yakin dolduran, dlctlebilen
en buyuk boyutu 108x82 mm bovyutlarinda, periferik kontrast tutan
solid komponent iceren paranazal bolgeye de uzanan multilokule
kistik kitle lezyon izlenmistir.



*On tanilar ?

* Ek tetkikler?




1. Dogumsal Boyun Kitleleri
* Tiroglossal Duktus Kisti
* Brankiyal Kleft Kisti

* Lenfanjiyom

* Dermoid Kist

* Hemanjiom

e Laringosel

* Teratom

* Timik Kist

* Ektopik Tiroid

* Miyelomeningosel

* Bronkojenik Kist

* Arterioven6z Malformasyonlar

N

. Enflamatuar Boyun Kitleleri
Lenfadenopati

. Reaktif Adenopati

o o

c. Siyalodenit

d. Derin Boyun Enfeksiyonlari
e. Listeriyoz

f. Kistik Fibroz

. Neoplastik Boyun Kitleleri

Benign
Hemanjiom
Lenfanjiom
A-V malformasyonlar
Anevrizma
Norojenik Tumorler
Pleomorfik Adenom
Lipom
Lipoblastom
Fibrom
Ameloblastom

Osteoblastom

b. Malign

Primer

Lenfoma
Adenokarsinom

Tiroid Kanserleri
Tukiruk Bezi Kanserleri
Tiroglossal Dukt Adenokarsinoma
Fibrosarkom
Liposarkom
Lenfosarkom
Rabdomyosarkom
Noroblastom

Fibroz Histiositom

Melanom

. Metastatik






Enflamatuar Boyun Kitleleri

Son gunlerde gecirilmis bir travma veya enfeksiyon, kedi veya tuberkulozlu ile temas 6ykusd,
birlikte eslik eden ates, hepatosplenomegali, PPD, HIV veya EBV testlerinin pozitif olmasi
boyundaki kitlenin enflamatuvar kékenli oldugunu dusundrdr.

Oyk ve fizik muayenede ates, agri, kizariklik ve sislik olmasi bakteriyel enfeksiyonu
dusunduardr. Agizdan salya akmasi veya stridor olmasi retrofaringeal veya parafaringeal bolge
enfeksiyonunu gosterebilir.

Fluktuasyon veren enflame kitle genellikle apsedir.

Kedi tirmigl hastaligil ve atipik mikobakterilerde ates ve agri olmadan kizariklik sislik ve apse
ile karsimiza c¢ikabilirler.



Tiroglossal Duktus Kisti

* Boyun orta hattindaki konjenital kitleler icinde en sik goriilenidir. Bu kistler en sik 2-10 yas
arasinda, hiyoid kemik seviyesinde veya asagisinda goriliirler ve dilin disan cikarilmasi veya
yutkunma ile yukar dogru hareket ederler.

* Nadiren de olsa TDK hastanin fonksiyone olan tek tiroid dokusunu icerebilir ve bu nedenle normal
tiroid dokusunun varligini gostermek icin preoperatif USG veya sintigrafi istenmelidir.

 Tedavisi eksizyondur.



Hemanjiom

Yenidoganlarda bas boyun

da en sik

gorulen benig neoplazmlardir.
Mavi kirmizi renkli yumusak

lezyonlarin lGzerine basma
solar ve aglamakla lezyon

kla rengi
ouyur.

Uftrim alinabilir ve viicud

un diger

bolgelerinde kiitan6z hemanjiomlar da

olabilir.

Ik bir yil icinde hizla blyuytp
sonrasinda spontan gerileyebilirler.
Tedaviye takip surecinde karar verilir.



Teratom

* Germ hucrelerinden gelisen bir
tumor olup, yenidoganda bas
boyun bolgesinde buyuk bir
kitle olarak gorulebilir.
Cogunlukla benign olup,
tedavisi total cerrahi
eksizyondur.



Neoplazi Suphesi

* Uygun antibiyoterapiye ragmen 6-8 haftada kaybolmayan servikal LAP
varlig

e Kitlenin sert olmasi ve hassas olmamasi
* Eslik eden kilo kaybi ve cafe au lait lekelerinin olmasi



Lenfanjiomlar (Lenfovenoz Malformasyonlar)
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* Lenfanjioma genellikle prenatal donemde

saptanan, lenfatik sistemin konjenital kistik | Ko:;?:j:”—

malformasyonudur. llk olarak 1828'de : I

Redenbacker tarafindan tanimlanmistir. i KITLELER
 Lenfatik sistemin gelisiminin duraksamasindan ~ YUMUSAK

kaynaklanan ve lenf damarlarinin genislemesi ile R

karakterize bir anomalidir. Ginumuzde lenfatik [ CiLT

NORMAL
RENKTE

malformasyon olarak isimlendirilmektedir. BASINCA

* Cocukluk caginin en sik gorilen ikinci benign =
vaskuler timaoraddr. = =  LENFANJIOM |




Lenfanjiomlar

* Sikhigi yaklasik 60000 bebekte bir gorulir. Gorulme sikhgr kiz ve erkek
bebeklerde esittir.

* Ailesel bir yatkinlik s6z konusu degildir.

* Bu lezyonlar cevre anatomik yapilari cevreleyip zaman zaman invaze
etmekle birlikte malignite potansiyeli tasimazlar.



* Boyun bolgesinde, siklikla blyuk boyutlu kistlerden olusan
lenfanjiomalar kistik higroma olarak adlandirilirlar.

* Kistik higromalar lenfanjiyomlarin en sik formunu
olustururlar.

* 1/60000 gebelikte gorilen bu patolojinin lokalize ve yaygin
formlari mevcut.

e Olgularin yaklasik %70’i boyunda, geri kalanlari ise
vicudun herhangi bir anatomik bdlgesinde goérulebilir.
Olgular %20’si koltukalti, %5 oraninda meme dokusu,
abdomen,mediasten,orbita,paratiroid ve
ekstremitelerde de gorulebilir.

* Kistik higromada temel patoloji juguler venle lenfatikler
arasinda olusmasi gereken baglantilarin olmamasidir.




 Kistik higroma endotel hicreleri ile doseli multilokller
kistik yapilardir.

* Olgularin yaklasik %601 dogumda fark edilir. Yaklasik
%80-90’1 ise 2 yasina kadar fark edilir.

« USYE ve travma sonrasinda da biylyebilir veya ortaya
cikabilirler.

* Fetusta lenfatik sistem yaklasik 5. gebelik haftasinda
gelismeye baslar. Boyunda lenfatiklerin yaklasik 7.
gebelik haftasinda internal juguler venle birlesmesi
beklenir. Eger baglanti 11-12. gebelik haftasina kadar
olusmaz ise kistik higroma sureci baslayabilir.

* Duktus torasikus solda oldugundan kistik higroma
solda, posterior servikal G¢cgende daha sik géralar.




Siniflama
e 1- Lenfanjioma simpleks,
e 2- Lenfanjioma kavernosus

 3-Kistik higroma. Bunlarin ¢l de en sik
boyun bdlgesinde gorualur. En sik gorulen
ise kistik higroma

* Lenfanjiyomlar ayrica radyografik
morfolojilerine gore Uc¢ kategoriye
ayrilabilir: makrokistik (cap1 >2 cm olan
lenfatik yapilar), mikrokistik (capi <2 cm
olan lenfatik yapilar) ve karisik.

3|buwreny Jonarod




Lenfanjioma Simpleks

* Tek veya grup halinde bulunabilen nadir ylzeyel lezyonlardir. Bu
kapiller boyutundaki lezyonlar gri renkli olabilir ve genellikle genital
bolge, dudak ve dilde gorulurler.




Lenfanjioma Kavernosus

e Kucuk lezyonlardir veya ge
lenfatik kanallarla karakterl




Monozomi-X (Turner sendromu)
Trizomi 21 (Down sendromu)
Trizomi 10, 13, 18, 22

Noonan sendromu

Multipl pterygium sendromu
Dominant pterygium colli sendromu OR,
izole kistik higroma

Cowchock sendromu

Zellweger sendromu

Cowden hastalig

Robert sendromu
Akondrogeneazis tip Il

Fetal alkol sendromu
Aminopterin kullanimi

Trimetadon kullanimi

Kistik higroma izole olabilecegi gibi 6zellikle kromozomal
anomaliler olmak UGzere bir grup hastaliga eslik edebilir.

Turner syndrome

Narrow, high

arched palate Low set
ears
Low - -~ / =
hairline ' # '/ 7 ;I
e (

Webbed \1 ( (

neck -
\ .
\. Coarctation /

Broad chest -~ \_ofaorta
with w:dely —r—l% - : e
spaced nipples / Bicuspid ™\
/ aortic valve
Cubitus valgus —— > \
/ r'— \ ’ 3
l X
| / Streak ovaries, ™
/  amenorrhea, \
\. Horse-shoe f & infertility \

_kidney _~ (
\¢



* Kistik higromalar septali ya da septasiz olabilirler.

e Kotu bir prognostik faktorler siklikla kromozomal anomaliye eslik ederler.

* Blyuk boyut
e Septalarin varligi



Tedavi

* Bazi olgularda spontan gerileme bildirilmistir. Bu tur
olgularda gec de olsa lenfatiklerle juguler ven arasinda
baglantinin olustugu ve bunun sonucu kistik olusumun

geriledig

| disunulmektedir.

* Lenfanjiomada cerrahi eksizyon bir tedavi secenegidir.

* Cerrahi yaklasimda total rezeksiyon tercih edilmesine ragmen,

lezyonun
komplikas

komsulugunda 6nemli dokularin bulunmasi nedeniyle olasi
yon ve estetik sorunlardan korunmak amaciyla eksizyon

siklikla kit

enin %50-70’ si ile sinirlandirilir.
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Save Err
bl > Eur J Med Res. 2022 Oct 21;27(1):209. doi: 10.1186/s40001-022-00844-3.

e ro e ra p I A nomogram for predicting sclerotherapy response
for treatment of lymphatic malformations in
children
Zhiping Wu ¥ T, Yun Zou # ', Ronghua Fu ', Pingliang Jin 7, Hua Yuan 2
Affiliations + expand
PMID: 36271467 PMCID: PMC9585839 DOIl: 10.1186/s40001-022-00844-3
Free PMC article

e Skleroterapi, minimal invaziv bir tedavi secenegi olarak ortaya cikmistir.

* Kilcal, orta boy ya da buyuk bir varise ince bir igne ile girip, ilac vererek o
damarin kurutulmasi ya da yok olmasini saglayan tedavi yontemidir.

* Sklero=kurutma, yok etme; terapi=tedavi anlamina gelir.

 Lazer ablasyonunun da secilmis vakalarda etkili oldugu kabul
edilmektedir.

* Cerrahinin yerini skleroterapili veya skleroterapisiz sirolimus gibi daha az
invaziv seceneklere birakmistir.



Pmeed.gov

Advanced

Review > Eur Arch Otorhinolaryngol. 2022 Aug;279(8):3801-3810.
doi: 10.1007/s00405-022-07378-8. Epub 2022 May 8.

Efficacy of sirolimus in children with lymphatic
malformations of the head and neck

S Wiegand 1, A Dietz 2, G Wichmann 2

Affiliations -+ expand
PMID: 35526176 PMCID: PMC9249682 DOIl: 10.1007/s00405-022-07378-8
Free PMC article

Sirolimus (Rapamisin)

* Sirolimus tedavisi semptomlari iyilestirme ve lenfatik e SIROLIMUS
malformasyonlari kictiltme potansiyeline sahiptir. Etki Mekanizmas
* Bas ve boyun lenfatik malformasyonlari icin sirolimus ile e nonaer
tedavi edilen yenidogan ile 17 yas arasindaki 105 cocugu 7 <@ K .
iceren toplam 28 calisma analiz edildi. o> B e G > AT tanscrpton
*En sik baslangic dozu, 12 saatlik araliklarla giinde iki kez, ..
doz basina 0.8 mg/m?2 idi.

.. . . Ribosomal proteins
* Calismalarda 6 aydan 4 yila kadar sliren sirolimus rolferation, Activation _E -
tedavisine ¢ocuklarin %91'inden fazlasinin yanit verdigi Cycin-dependentidnases
gorulda.

* Tipik yan etkiler hiperlipidemi, nétropeni ve
enfeksiyonlardi.



Sirolimus (Rapamisin)

* mTOR (mammalian target of _ s
rapamycin) inhibisyonu ile gt @ g
lenfanjiyogenezi bozuyor. M:";".j'jf“' — me /; 1 -

Ao e : Sy ,_'L iR
* FKBP’e (prolil izomeraz aktivitesine “i@, N = \\ 5 / r_,J e

B \ g T |

sahip) baglanir. i K R v

* |L-2 aracili sinyal inhibisyonu ?’:.. 2o wa> o
. - . . R ‘ ~ / _T‘J oL P recesme
T ve B hucrelerinin sitokinler tarafindan = |

aktivasyonunu onler.
e Hiicre siklusunu G1 fazinda durdurur.


https://en.wikipedia.org/wiki/Prolyl_isomerase

° °
Bleomisin —
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Intralezyonel sklerozan ajanlardandir.
En eski kullanilan ajan bleomisindir.

Bleomisin 1966 yilinda kesfedilen bir antineoplastik ajandir. Etkisini DNA sentezini
inhibe ederek gosterir.

Genellikle bleomisin enjeksiyonundan sonra kistik yapinin yaklasik %80 oraninda
geriledigi bildirilmistir.

Lenfanjioma tedavisinde etkinligini, kist duvarindaki endotel tabakasinin hasarina
sekonder nonspesifik inflamasyona ve fibrozise neden olarak gosterdigi
distunulmektedir.

Bleomisinin etkisi lenfanjiomanin biayukligu ve tipi ile iliskilidir. Makrokistler iyi
yvanit verirken, mikrokistlerde basari orani distktur.

Genellikle 6nerilen protokol G¢er hafta arayla 3 ile 5 kez enjeksiyonun
tekrarlanmasidir ve doz uygulama basina 0,3-0,6 mg/kg’dir.



Klinik Seyir

* YDYBU yatisinda 3 kez bleomisin enjeksiyonu uygulanmis. Sislikte
azalma gorulmas.

» Tarafimiza basvuran hastaya 30/09/2022’de sirolimus baslandi.



Olgu 2

29 +5/7 haftalik 1750 gr. dogan kiz bebek.

Postnatal degerlendirmede sag torakal bolgede, sag st ekstremite ve abdominal bolgeyi de
icine alan boliumde lenfanjiyom stiphesi tzerine yenidogan yogun bakimda takip edildikten
sonra baska bir merkeze yonlendirildi.

2 ay sonra tekrar tarafimiza basvuran hastada belirtilen alanlarda lezyonun bliytumesi ve
hastada sag Ust ekstremitenin tam abduksiyona zorlanmasi tzerine tum vicut manyetik
rezonans goruntileme (TVMRG) uygulandi.

TVMRG’de viicut sag yarisinda sag kolu cevreleyen 23 cm boyuta ulasan T1’de hipointens T2'de
hiperintens multilokule septali lezyon tespit edilmesi Gzerine hastaya biyopsi uygulandi.

Lenfangiomatozis tanisi konfirme edilen hastaya Sirolimus 1,6 mg/m2/giin 2 dozda uygulandi.

Pneumocystis Jirovecii enfeksiyonuna karsi haftada 3 giin Trimetoprim-Sulfometoksazol
uygulandi.

2 hafta sonra hastadan ilag diizeyi takibine baslandi.

6 aylik tedavi sonunda lezyonda belirgin kiicilme ve eklem hareketlerinde acilma tespit edildi,
norovaskuler basi kayboldu.



Referanslar

e https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36271467/
* https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35526176/

* file:///C:/Users/PC/Downloads/Sirolimus%20EIV%20posteril%20(1).p
df



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36271467/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35526176/

* Tesekkdurler...



