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Ust Havayolu Obstriiksiyonu Nedeniyle Basvuran Siit Gocugunda

Nadir Bir Tani: Lenfanjiyom

A Rare Diagnosis in an Infant with Upper Airway Obstruction: Lymphangioma
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Lenfanjiyom veya kistik higroma lenfatik sistemin nadir goérilen
dogustan malformasyonudur ve genellikle yenidodan doéneminde
tani alirlar ve genellikle bas boyun bélgesinde yerlesirler. Tedavide
cerrahi ilk secenektir ancak kistler ve anatomik komsulugundaki
onemli ndrovaskiler yapilar arasindaki iliski nedeniyle cerrahi
eksizyonu zor olabilir ve niks olasiligi ylksektir. Secenek tedaviler
arasinda son yillarda skleroterapi 6ne ¢ikmaktadir. Biz bu olgu
sunumunda ani solunum sikintisi ile basvuran ve acil trakeostomi
acilan olguyu sunarak lenfanjiyom ve tedavi seceneklerini literatlr
bilgileri 1siginda tartismayi hedefledik.
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Abstract

Lymphangiomas, or cystic hygromas, are relatively uncommon
congenital malformations of the lymphatic system that usually
diagnosed during the neonatal period and usually localized in the
head and neck. Surgery is the first-line treatment of lymphangiomas,
however, surgery can be challenging due to the close relationship
between the cysts and important neurovascular structures at
anatomic neighborhood and high recurrence potential. Among
the alternative therapies, sclerotherapy has been at the forefront in
recent years. In this paper, we report a case of a patient, who was
referred with sudden respiratory distress and underwent emergency
tracheostomy, and discuss lymphangiomas and treatment options in
the light of the literature.
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Giris

Lenfanjiyom, lenfatik sistemin dogustan malformasyonudur
ve yenidogan ddéneminde bas ve boyun bdlgesinin en sik
gorulen dogustan kistik malformasyonlardan biridir." Lenfatik
damarlarla vendz sistem arasinda nedeni bilinmeyen bir
nedenle baglantinin olusmamasi sonucu gelisir. Cocukluk
caginin en sik gorllen ikinci benign vaskiler timériddr ve
%50'si dogumda %901 da 2 yasin altinda tani alir? Uzun
yillar temel tedavi olarak cerrahi eksizyon uygulanmasina
ragmen komsulugundaki 6nemli anatomik dokulara invaze
oldugunda eksizyonu zordur ve nuks, skar, enfeksiyon gibi
komplikasyonlarindan dolayl secenek tedavi
neden olmustur. Son yillarda kullanilan yeni tedavi secenekleri
arasinda 6ne c¢ikan bleomisin ve picibanil (OK-432) gibi

arayislarina

sklerozan ajanlarin intralezyonel enjeksiyonlari ile basarili
sonuclar bildirilmektedir? Ozellikle bleomisin yaygin olarak
kullanilmaktadir ve yan etkisi oldukca azdir. Lenfanjiyom ani
solunum sikintisina yol agmasi yoniyle de dnem tasimaktadir.
Biz burada Ust hava yolu obstriksiyonu nedeni ile basvurup
acil trakeostomi acilan olguyu sunduk ve zor havayoluna
yol acan bu nadir nedene ve cerrahiye secenek olan tedavi
yontemlerine dikkat cekmek istedik.

Olgu

Dogustan itibaren boyunda sislik ve makroglossi nedeni
ile cesitli merkezlerde tetkik edilen 3 aylik erkek hasta akut
solunum sikintisi gelismesi Gzerine acil trakeostomi acilmasi
sonucu ¢cocuk yogun bakim Gnitemize yatirildi. Hastanin dykdsu
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derinlestirildiginde dogdugunda boyunda kitle fark edildigi ve
dilinde son 1 haftaya kadar hastanin agizdan beslenmesine
engel olmayacak dlizeyde olan ancak giderek artan bir by tklik
oldugu 6grenildi. Dis merkezde yapilan ultrasonografide kistik
higroma 6n tanisi alan hastanin, hastanemiz kulak burun
bogaz polikliniginde vyapilan laringoskopik muayenesinde
havayolunu orofarenks dlzeyinde sarmalayan, pasaji ileri
derecede daraltan ve dil kokine uzanan kitle lezyonu
saptanmasi Uzerine ileri tetkik edilmesi, gortintileme yapiimasi
ve tedavi planlanmasi amaci ile kulak burun bogaz servisine
yatisi yapilmis. izlemde ani solunum sikintisi gelismesi tizerine
acil trakeostomi acilip, dil kokindeki kitleden sivi aspire
edilip, lazer koterizasyon tedavisi uygulandiktan sonra yogun
bakim Unitemize devri yapilan hastanin fizik muayenesinde
dil dentoalveoler hatti ileri derecede geciyordu, eslik eden
dismorfik bulgu, organomegali, hemihipertrofi yoktu, kardiyak
muayenesi ve diger sistem muayeneleri dogal idi. Biyokimyasal
parametreleri, tam kan sayimi, tiroid islev testleri yasina gore
normal degerlerdeydi ve akciger grafisinde patolojik bulgu
yoktu. Ekokardiyografide kardiyak anomali tespit edilmedi.
Karyotip analizi normaldi. Acil trakeostomi sonrasi agizdan
kanamasi olan hastaya kanama takibi yapildi. Yatisinin ilk
glnl sedasyon analjezi ve paralizi uygulanip, konvansiyonel
invaziv mekanik ventilasyon uygulandi. Takibinde mekanik
ventilasyon ihtiyaci kalmayan hasta 5. glinde trakvente alindi.
Maksillofasiyal manyetik rezonans gériintilemede boynun sol
tarafinda, dil koki dizeyine ulasan ve siperior mediastinal
kompartmana uzanim gdsteren 8,3x7 cm boyutunda,
septasyonlar gosteren lenfanjiyom ile uyumlu kitle mevcuttu
(Resim 1a, 1b). Aspirasyon mayisinin sitolojik incelemesinde
lenfatik malformasyon lehine bulgular saptandi. Kitlenin
anatomik yerlesimi nedeni ile cerrahi olarak total eksizyon
uygulanamadi ve intralezyonel bleomisin uygulanmasina karar
verildi. Lezyon icerisine 1 mg/kg dozunda bleomisin uygulandi
(Resim 2). Enjeksiyondan sonra klinik ve laboratuvar bulgularin-
da patolojisi olmadi. iki hafta sonra 2. seans skleroterapi

Resim 1a. Aksiyel T2 agirlikli sekansta boyunda tim bosluklari dolduran,
trakeaya basi yapan cok sayida, septasyonlar iceren lezyonlar
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uygulandi. izlemde lezyon boyutunda ve buna ikincil olan
makroglossi de klgllme saptanan hasta birinci ayda basarili
sekilde dekanule edildi. Hastanin hastaneye yatistan 1 hafta
onceki, ilk skleroterapi dncesi ve ikinci seans skleroterapiden
sonraki fotograflari sirali sekilde sunuldu (Resim 3). SOzl
aydinlatiimis onam hasta yakinlarindan alind.

Tartisma

Cocuklarda boyunda kitle ayirici tanisinda akilda tutulmasi
gereken lenfanjiyomlar kapiller ve kistik olarak ikiye ayrilir.
Kistik lenfanjiyom, kistik higroma olarak da adlandirilir. Kistik
lenfanjiyom, genellikle boyun ve aksilla bolgesinde ortaya
cikarken, daha az oranda meme dokusu, abdomen, mediasten,
orbita, paratiroid ve ekstremitelerde de gorulebilir. Buydk

Resim 1b. Koronal yag baskili T1 agirliki kontrastli sekansta periferal ve septal
kontrastlanan kistik lezyonlar

Resim 3. Hastanin yatis dncesi-skleroterapi éncesi-2 seans skleroterapi sonrasi
goruntuleri
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lenfanjiyomlar larinkse, trakea ve Ozefagusa basi yaparak
yenidogan ddneminde solunum ve beslenme sorunlarina
neden olabilmektedir.” Olgumuzun da izleminde beslenme
glcligi gelismis ve lezyonun solunum vyollarina akut basisi
nedeni ile acil trakeostomi aciimistir.

Tedavide cerrahi eksizyon yaygin uygulanmasina ve
cogunlukla ilk secenek olmasina ragmen, norovaskiler
yapilarin infiltre oldugu durumlarda eksizyon zor ve niiks orani
oldukga ylksektir. Boyun bdlgesinin komsulugundaki damar
ve sinir yapilarindan dolayr cerrahi girisim zordur ve yasamsal
organlara infiltrasyon, sinir hasari, uzun sdreli lenfatik drenaj
gereksinimi, enfeksiyon gelisimi, skar olusumu ve niks gibi
komplikasyonlarin gelisme orani yiksektir.

Cerrahitedavidisinda, basitdrenaj, aspirasyon, radyasyon, lazer
tedavisi ve son yillarda 6ne c¢ikan sklerozan ajan enjeksiyonu
da kullaniimaktadir? Ozellikle bleomisin ve picibanil (OK-432)
enjeksiyonlarinin yaygin kullanimi mevcuttur. Bleomisin anti-
neoplastik etkisini DNA sentezini inhibe ederek gosteren
anti-timor bir ajandir ve yan etkisi olduk¢a azdir® Cerrahi
eksizyon sonrasinda gelisebilen fasiyal sinir hasari da bleomisin
enjeksiyonu sonrasi gorilmez.> Bleomisinin etkinliginde len-
fanjiyomun buyuklugua ve tipi nemlidir. Makrokistlerde basari
orani mikrokistlere gore daha yuksektir Doz konusunda
bildirilen ortak bir goéris bulunmamaktadir® Sildenafil ve
sirolimus ise lenfanjiyom tedavisinde kullanilan yeni nesil
medikal tedavilerdir”® Hastamizda bleomisin intralezyonel
olarak 1 mg/kg tek doz uygulandi ve islem sonrasi herhangi
komplikasyon gortlmedi.

Makroglossi, st ¢ocuklugu doneminde ¢igneme glgligine
ve dil hareketlerinde azalmaya neden oldugu icin beslenme
zorluguna, ileri dénemde konusma bozukluguna, hava yolu
obstriksiyonuna bagl solunum problemlerine ve kozmetik
sorunlara neden olmaktadir® Gercek veya nispi olabilir.
Vaskuler malformasyonlar, Beckwith-wiedemann sendromu,
hemihipertrofi, depo hastaliklari ve timorler gercek
makroglossi yaparken, Down sendromu ve hipotiroidi nispi
makroglossi nedenidir.”® Olgumuz lenfanjiyoma ikincil gercek
makroglossi olarak degerlendirildi. Tedavi ile lenfanjiyom
boyutunda kicllme saglanmasi sonucu makroglossi geriledi
ve cerrahi girisim planlanmadi.

Lenfanjiyom, hem trakeostomi ile sonuclanan Ust hava yolu
obstriksiyonuna neden olmasi, hem de kanamaya ikincil
olarak 6limcul seyirli olabilmesi hem de yol actigi makroglossi
gibi ikincil malformasyonlar nedeniyle klinik 5nem tasimaktadir.
Boyunda kitle ve solunum sikintisi ile basvuran ¢ocukta ayirici
tanida lenfanjiyom akilda tutulmalidir. ilk asamada cerrahi

girisime olanak vermeyen veya nuks kitlelerde bleomisin
enjeksiyonu, kolay uygulanabilen, komplikasyon olasiligr distk
bir secenek tedavi yontemidir.
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