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Acquired vulvar Lymphangioma circumscriptum
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ABSTRACT

Lymphangiomas are uncommon, hamartomatous malformations of the lymphatic
system that involve the skin and subcutaneous tissues. The most common type is
lymphangioma circumscriptum. Vulvar lymphangioma circumscriptum (LC) is a rare
entity which may present as a painful, warty lesion with sexual dysfunction and in-
fection as a common presenting symptoms. Congenital form occurs in children while
the acquired form arises in older adults and may be associated with infection, cancer,
Crohn's disease, or prior pelvic surgery. We present a case of acquired LC of the vul-
va in a 73-year-old woman who presented with a one-year history of vulvar lesion and
itching and following surgery and radiotherapy for endometrium cancer. Distinguish-
ing LC from other conditions such as genital warts is important for optimizing patient
outcomes, by recognizing any underlying conditions and treating them accordingly.
So it is important to recognize the clinical presentation as well as the distinct histolog-
ical appearance of this rare benign entity.
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Lenfanjiomalar, cilt ve ciltalti dokuyu etkileyen lenfatik sistemin nadir gorilen ham-
artomatéz malformasyonlaridir. En sik gorilen tip Lenfanjiyoma sirkumskriptumdur.
Vulvar lenfanjiyoma circumscriptum (LC), yaygin gériilen semptomlari cinsel islev
bozuklugu ve enfeksiyon ile agrili, sidil bir lezyon olarak ortaya gikabilen nadir bir
durumdur. Konjenital formu gocuklarda gérilirken, edinilmis formu enfeksiyon,
kanser,Crohn hastaligi, gegirilmis pelvik cerrahiye bagli olarak erigkinlerde olugabilir.
Bu yazida, endometrium kanseri nedeniyle cerrahi tedavi sonrasi bir yildir vulvar
lezyon ve kaginti sikayeti olan 73 yasinda kadin hastada edinilmis tipte LS olgusunu
sunduk. LS'yi genital sigil gibi diger durumlardan ayirt etmek, hastaligin gidisatini
degerlendirmek ve altta yatan hastaligin teshis ve tedavisini uygulamak agisindan
6nemlidir. Bu nedenle, bu nadir benign durumun klinik gériiniimtiniin yaninda farkl
histolojik gériinimuini de tanimak dnemlidir.
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enfanjiomalar, lenfatik kanallarin deri, deri alt1

doku ve derin dermal tabakada anormal sakki-
ler dilatasyonu ve proliferasyonu ile karakterize

benign tipte vaskiler malformasyonlardir [1].
Histopatolojik incelemesinde dermisin tst kisminda
basit bir endotel tabakasi ile kaplive koagiile olmus
lenf iceren genis bosluklar saptanir. Genislemis lenf
kanallar1  degisik  buyikliktedirler ve 3  tip
vardir:kapiller (sirkumskriptum), kavernézve kistik
[2]. Lenfanjioma circumscriptum (LC) ise meme,
agiz, aksilla, dil ve nadiren vulvada tariflenmis, nadir
benign bir durumdur. Bu lezyon primer konjenital
(lenfatik kanallarin ana lenfatik drena-ja uygunsuz
gelisimine bagli olarak, genelde 5 yasindan 6nce
cocukluk ¢aginda) ya da sekonder edinilmis olarak
siniflandirilir  [3].  Edinilmis vulvar lenfanjioma
circumscriptumun ise pelviklenfatik obstriiksiyona se-
konder gelistigi distnulir[4]. Nedenleri arasinda en-
feksiyon (filariazis, cinsel yolla bulasan enfeksiyonlar,
tiberkiloz, erizipel, lenfogranuloma venerum), Crohn
hastalig1; cerrahi veya radyoterapi (radikal histerekto-
mi, pelvik lenfadenektomi, serviks kanserine kars:
radyoterapi),travma,keloid, skleroderma, penisiliamin
veya kortikosteroide bagli dermatopati ve neoplaziye
bagli lenfatik obstriksiyon sayilabilir [5]. Makalemiz-
de, endometrium kanseri nedeniyle lenfadenektomi
sonrast gelisen, nadir gorilen vulvar lenfanjioma

circumsicriptum olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Klinik Goriniim: 73 yaginda kadin hastamiz kadin
hastaliklar1 ve dogum poliklinigine yaklagik bir yil-dir
devam eden vulvada lezyonlar ve kasinti nedeniyle
bagvurdu.Labiamajora ve monspubiste ¢aplar: 3-7 mm
arasinda degisen bazilar1 multilokile psédovezikiler
lezyonlar ve ekzofitik papiller lezyonlar mevcuttu
(Re-sim1). Sag bacakta son 5 yildir gittikce artan
lenfodem mevcuttu (Resim 2). Hastanin 15 yil 6nce
endometrioid adenokarsinom ve basit musinoz
kistadenom nedeniyle total abdominal histerektomi
+bilateral salpingoooferektomi PLND (Pelvik lenf
nodudiseksiyonu ve PALND (para aortik lenf
nodudiseksiyonu) + infrakolikomentektomi olan
hastamiz, yaklagik bir yil once vulvadaki lezyonlar
condylom 6ntanisiyla koterize edilmis ve 6 ay sonras:
vulvadaki semptomlar tekrarlamis ve poliklinigimize
Hastadan  olgu

bagvurmugtur. sunumu  i¢in

aydinlatilmig onam formu alinmigtir.

Goériintileme, Laboratuar ve Cerrahi: Hastanin diger

rutin laboratuar sonuglari normal sinirlardaydi. Yapi-
lan jinekokolojik muayenesinde;vajenatrofik,spekulum
bakisinda vaginalcuff dogaldi. Ultrason goériintileme

(usg) de uterus ve overler izlenmedi.

Resim 1:Vulvada multilokiile ve ekzofitik lezyonlar

Resim 2::Sag bacakta lenfodem

Cekilen alt batin manyetik rezonana goérintileme
(mr) da pelvik i¢i sivi koleksiyonu ve patolojik
boyutta lenf nodu izlenmedi. Kesit alanina giren
yumusak doku ve kemik yapilar normal olarak
degerlendirildi. Iskiorektal, perirektal ve perivezikal

yagli dokular normal degerlendirildi.

Labium majus uzerindeki lezyonlardan insizyonel bi-
yopsi ile alinan 6rnek patolojik incelemeye yollandi.
Biyopsi 6rneginin makroskopisi topluca 0.9x0.4x0.3
cm boyutlarinda beyaz renkte doku parcalarindan olus-
maktadir. Mikroskopisinde epitel altinda papillerder-
miste lenfatiklerin proliferasyonu ve kistik dilatasyonu
izlenmigtir (Resim 3 ve 4). Olgu lenfanjioma circum-
scriptum tanisi ile rapor edilmigtir.

Tedavi ve Klinik Seyir: Bu bilgiler dogrultusunda,
hastaya lenfanjioma sirkumscriptum tanis1 konuldu ve
hastayla tedavi secenekleri konuguldu. Cerrahi tedavi
disinmeyen hastaya genel anestezi altinda koterizas-
yon uygulanmigtir. 1 ay sonra lezyonlarda gerileme g6-

ralda.
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Kutané6z lenfanjiomlarin yaygin formu olan lenfanjio-
ma circumscriptum persistan, kime seklinde, genelde
berrak lenf sivisi iceren translusen vezikullerle karak-
terizedir. [6] Bu vezikiller dermal papillada yerlesip,
Ust tabakadaki epidermisi yukari dogru iten yizeyel
yerlesimli, sakkiiler dilatasyon gosteren lenfatik da-
marlar nedeniyle olusmaktadir. Olusan deri lezyonlar:
degisik biyukliklerde olabilir. Berrak veya serdanji-
ndz sivi ya da hemorajiye bagli olarak pembeden koyu
kirmiziya kadardegisik renklerde olabilir. Vezikiller
genellikle verriikoz degisiklikler icerir bu da sigilimsi
goruntilerine neden olmaktadir[7] .LS genellikle si-
gil seklinde prezente olup, lenfatik sivi icerebilir ya da
icermeyebilir ve ¢cogunlukla agrilidir [3]. Karakteristik
klinik gériinimi ise multipl kii¢iik sayida blebbenzeri
lezyonlardir.(kurbaga yumurtas: benzeri) . Bu lezyon-
lar siv1 sizdirabiler ve baglantili abdominal ya da uyluk

derisine uzanan lenfédem ile birlikte bulunabilir[4].

Resim  3:Vulvada Lenfanjioma  sirkumskriptum,papillerdermiste
genislemis lenfatikler (H&E X50)

Resim 4 :VulvadaLenfanjioma sirkumskriptum, lenfatiklerin kistik dilata-
syonu (H&E X100)

LS’nin klasik, lokalize ve kazanilmis olmak {zere Ug
farkl: tipi vardir. Klasik tip yaygintutulum ve siinge-
rimsi goérinimde lezyonlarla karakterizedir. Klasik
tip, digerlerine gore daha sik goértlir.[2] Klasik form-
da tipik olarak 1 cm2 dendaha genis alanlar etkilenir
ve siklikla yasamin erken safthalarinda ortaya ¢ikar.[8]
Lezyonlar genellikle proksimal ekstremitededir. Klasik
tipte kompikasyonlar da daha sik izlenir. Etyopatoge-

nezde, derinin yiizeysel lenfatiklerinin derin katlarin-
daki baglantilarini gelistirememesi neden olarak digi-
nilmektedir. Histopatolojisinde,ytuzeysel biyopsilerde
sadece epidermis altinda papiller tabakaya yerlesmis
olandilate damarlar; daha derin eksizyonlarda ise sub-
kutisdeki kalin muskiiler duvarl: sisternalar: da gorile-
bilir [2]. Lokalizeform daha nadir gérilir, tipik olarak
1 cm2’den kigiik alanlar: etkiler ve farkli yaglarda go-
rulebilir [2.8]. Histopatolojisinde daha siki kiimelen-
mis lenfanjiyomlar vardir. Kazanilmig LS, herhangi bir
etiyolojiye bagli olaraknormal lenfatik sistemin bozul-
masiyla lenfatik sekestrasyon ve duktal dilatasyon or-
taya ¢ikar [2].Kazanilmig LS cerrahi, radyoterapi, en-
feksiyon, Crohn hastalif1 nedeniyle olabilir [3]. Bizim
olgumuzda da endometrium kanseri nedeniyle cerrahi
tedaviye sekonder lenfatik obstriiksiyonla birlikte ge-

listigi distintilmigtiir.

Gelis semptomlar: arasinda agri, lenfatik sizinti, sek-
stiel disfonksiyon ve enfeksiyon siklikla yer alir. Has-
talar periyodik labial sislik, kasint: ve rekirrenselilitle
de gelebilir. Makroskopik olarak lezyonlar sigilimsi
veya paplilovezikiiler yapidadir ve klinik olarak fun-
gatif skuamoz hiicreli karsinom, molluscum contagi-
osum, condyloma akiiminatum ve diger viral-fungal
enfeksiyonlarla karigabilir [3]. Bizim olgumuzda da
lezyonlar 6nceden genital sigil olarak degerlendirilip
tedavi edilmis. Ancak relaps nedeniyle poliklinigimi-
ze basvurdugunda pseudovezikiiler ve papiller lezyon-
lar mevcuttu. LS olgular: viicudun diger bolgelerinde
6dem ile gelebilir ve bazi genetik sendromlara eglik
edebilir [1]. Olgumuzda da tek bacakta asimetrik
gode birakmayan 6dem eslik etmektedir.

LS ayiric1 tanisinda herpeszoster, molluskum kontagi-
ozum, tiiberkiilozis, verriikakutis, genital sigiller, selli-
ler anjiofibrom, lenfanjiektaziler, kutan6z metastazlar,
hemanjiom, verrukavulgaris, kondiloma akiiminatum,
busckhelowenstein tiimoérd, anjiokeratom ve lenfanjio
endoteliom, filariazis, lenfograniloma venerum gibi

hastaliklar yer alir. Ayirici tant biyopsi ile yapilir[1,5].

Tedavi secenekleri arasinda cerrahi rezeksiyon vardir
ve siklikla hizli relaps nedeniyle bagarisizdir. Cerrahi,
lazerle tedavide bagarisizlik oldugunda kullanilmalidur.
Karbondioksit lazerle vaporizasyon kabul edilebilir
kozmetik sonuglari ile alternatif bir tedavi yéntemidir.
Yiizeyel radyoterapi, sodyum tetradesil silfat ile sk-
leroterapi ve kriyoterapi, koterizasyon, radyofrekans

enerjisi, X 1sinlari ile tedavi de onerilen tedaviler ara-

sindadir [3,7].Tedavideki hedef kozmetik kaygilarla
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beraber lenfatik ve kan sizintisi, agri, 6dem ve persis-
tan siiperinfeksiyonlara yénelik olmalidir. Eslik eden
seltlitler de antibiyotik kullanilabilir [1]. Olgumuzun
cerrahi tedaviyi kabul etmemesi tzerine klinigimizin

tecriibeli oldugu koterizasyon tedavisi uygulanmistir.

Vulvar olgularin nadirliginden dolay: vulvektomi son-
ras1 rekiirrens bildirilmemigstir. LS, derin yerlesimli
komponentinden dolay: eksizyon sonrasi yiksek re-
kiirrens oranlarina sahiptir.[7] Ancak kutanéz LS cer-
rahisi sonras1 %23.1 oraninda rekiirrens bildirilmigtir.
Rekiirrens orani, baglangic lezyon oraniyla orantiliduir.
7cm’den kiciik lezyonlarda daha dusik, 7cm ‘den bii-
yik lezyonlarda ise daha yliksek oranda rekiirrens bil-
dirilmigtir.[3]

LS’un selulit ve psikoseksiiel disfonksiyon gibi komp-
likasyonlar1 da olabilir. Baz: hastalarin 6demli uzuvla-
rinda lenfanjiyosarkoma transformasyon bildirilmigtir.
[5] Literattirde cerrahi eksizyondan yillar sonra niik-
seden ve vulvarskuaméz hiicreli karsinom gelisen iki
olgu bildirilmistir[2]. Bu a¢idan hastalarin takip edil-

mesi gerekmektedir.

Sonug olarak, olgumuza vulvada nadir gériilen benign
karakterde lenfanjioma sirsumskriptum tanis: konmug-
tur. LS tanisigenital sigil gibi diger durumlardan ayirt
etmek, hastaligin gidisatini degerlendirmek ve altta

yatan hastaligin teshis ve tedavisini uygulamak a¢i-
sindan dnemlidir[8].Hastalar takiplerinde diizenli cilt
muayenesi yapilarak; rekiirrens ve tedaviye yanit agi-

sindan degerlendirilmelidir.

Cikar Catigmasi: Yazarlar bu yazinin hazirlanmas: ve
yayinlanmas: agamasinda herhangi bir ¢cikar ¢atigmasi
olmadigini beyan etmislerdir.

Finansman: Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik
strecinde herhangi bir finansal destek almadiklarini

beyan etmislerdir
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