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Cocuklarda Nadir Goriilen Bir Hastalik:
Anjiyokeratoma Sirkumskriptum Naviforme

A Rare Disease in Childhood: Angiokeratoma
Circumscriptum Naviforme

Anjiokeratoma sirkumskriptum naviforme (ASN) siklikla alt ekstremiteye yerlesen keskin
sinirl hiperkeratotik vaskUler lezyonlardir. Dogumda veya dogum sonrasi gorldugu
icin nevoid (naviforme) olarak isimlendirilen ve en nadir rastlanan anjiyokeratom
fipidir. ASN'nin sistemik hastaliklarla iliskisi yoktur. Hastallga ait lezyonlar genellikle alt
ekstremitede ve tek tarafli yerlesim gosterir. Bu yazida 5 yasindaki erkek cocugunda
gorulen ASN olgusunu sunuyoruz. Dermatolojik muayenede sagd diz lateralinde, keskin
sinirli, yaklasik 10x20 cm ebatl, koyu kirmizi renkte, hiperkeratotik ve zosteriform tipte
vaskUler lezyon gozlendi. Histopatoloji ve klinik muayene sonrasinda ASN tanisi konuldu.
Hastaligin cok nadir gériimesi ve klinik gérGnimun fipik olmasi nedeniyle olguyu sunduk.
Anahtar kelimeler: Anjiyokeratoma sirkumsikriptum naviforme, vaskUGler t1Umdr, cocuk,
hiperkeratoz, fromboz, konjenital

Abstract

Angiokeratoma circumscriptum naviforme (ACN) are sharply circumscribed
hyperkeratotic vascular lesions that are often located on the lower extremities. It is called
as naevoid (naviforme) since it is seen at birth or after birth and it is the rarest type of
angiokeratomas. ACN is not related with other systemic diseases. Lesions of the disease
are usually located in the lower extremities and are unilaterally localized. In this article,
we present a case of five-year-old boy with ACN. During dermatological examination,
sharply circumscribed, about 10x20 cm sized, dark red colored, hyperkeratotic vascular
lesions in zosteriform distribution on the right knee lateral were observed. ACN was
diagnosed after histopathology and clinical examination. We presented this case since
the disease is seen very rare and it had typical clinical manifestations.

Keywords: Angiokeratoma circumscriptum naviforme, vascular tumor, child,
hyperkeratosis, thrombosis, congenital

Girig Lezyonlar ¢ok sayida daginik papil veya
hiperkeratotik papul, nodillerle baslar ve

Anjiyokeratomlar lokalize veya yaygin
hiperkeratotik vaskiler deri lezyonlaridir.
Genellikle histopatolojik bulgulari benzer
bes farkli klinik tipe aynhrlar. Soliter
anjiyokeratom tek paptler lezyon seklinde
gorilir ve vicudun herhangi bir yerinde
gelisir. Mibelli tipi Ozellikle el ayaktaki
kemik c¢ikintilarinin  Gzerinde  gelisen
hiperkeratotik vaskdler lezyonlardir. Fordyce
tipi skrotum ve vulva Uzerinde gelisir.
Fabry tipi lipid depo hastaligi ile iliskili olup
yaygin bir tutulum gosterir (Fabry hastaligi,
fukosidoz). Sonuncusu ise anjiyokeratoma
sirkumsikriptum naviforme (ASN) olup
en nadir gorilen tiptir (1). ASN genellikle
dogumda ve cocukluk doneminde baslar.

bunlar zamanla birleserek plak olusturur.
Cogunlukla govde, kol ya da bacaklarda
tek tarafli ortaya cikar. Kadinlarda daha
yaygin gorulir (2). Olusum mekanizmasi
bilinmiyor ancak konjenital nedenler,
gebelik, travma ve doku asfiksisi etiyolojide
suclanmis (3). Bu yazida 5 yasinda erkek
¢ocukta, dogumdan sonra olusan, sag bacak
lateralinde yerlesmis, goriintiisii cok tipik bir
ASN olgusu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Poliklinigimize 5 yasinda erkek hasta sag
bacakta mavimsi mor renkli deriden kabarik
leke sikayeti ile bagvurdu. Dogustan beridir
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olan bu leke, bazen travma sonrasi kaniyormus. Ailede
benzer sikayeti olan yokmus. Sistem muayenesi normal olan
hastanin dermatolojik muayenesinde sag bacak lateralinde
dizhizasindayerlesmisyaklasik 10x20 cm ebath, keskin sinirli,
mavimsi mor renkli, deriden kabarik, bazi odaklarda siyah
renkli nodillerin oldugu plak mevcuttu (Resim 1). Lezyonun
merkezinden 4 cm ebatli tek kullanimlik punchile insizyonel
biyopsi yapildi. Histopatolojik incelemede organize olmus
trombs ve eritrosit ile dolu genislemis bosluklar ile birlikte
epidermal hiperkeratoz, akantoz, endoteli normal gériinen
bliylk ve genislemis damarlar ile birlikte hafif papillamatoz
izlendi (Resim 2). Hastamizin eksize edilmemis kicuk bir
lezyonundan yapilan dermoskopik gorintilemede siyah
bosluklar ve beyaz pece goriintiisi vardi (Resim 3). Klinik,
dermoskopik ve histopatolojik bulgular isiginda ASN tanisi
konuldu. Tedavide basarisi kanitlanmis lazer yontemimiz
olmadigi icin hasta plastik cerrahiye yonlendirildi. Cerrahi
operasyondan sonra hastada keloid gelistigi gozlendi
(Resim 4).

Resim 1. Sag bacak lateralinde yerlesmis, keskin sinirli,
yiizeyi piiriizlii, mavi-koyu kirmizi renkli iizerinde siyah
renkli nodiiller olan plak

Resim 2. Epidermal hiperkeratoz, vaskiiler genisleme ve
tromboz ile birlikte akantoz

|
Tartisma
Anjiyokeratomlar yuzeysel damarlarda genisleme ve
hiperkeratoz sonucu gelisen keskin sinirli  vaskdler

lezyonlardir. Bunlar derinin konjenital, lokalize ve damarsal
malformasyonlaridir.  Histopatolojik incelemede  kilcal
damarlarda dilatasyon goriilir. Genislemis olan bu damarlar
kanla dolu olup retikiiler dermis ve subkutan dokuya dogru
uzanmistir. Epidermiste belirgin hiperkeratozile karakterizedir
(4). Bu lezyonlar genellikle mordan mavimsi kirmiziya degisen
renklerde, hafif deriden kabarik ve genellikle hiperkeratoziktir.
Zamanla tekrarlayan travmalar sonucu daha cok verriikdz
papul gelistirmeye meyillidirler (1).

ASN lezyonlari genellikle ayak ya da alt bacakta tek tarafl
olarak yerlesir. Fakat bazen bacaklarda ve gluteal bolgede
de olusabilir (3). Oral tutulum ile ilgili literatiirde ¢cok az olgu
bildirimleri mevcuttur (5). Vicudun bir tarafini tutan yaygin
yerlesimli mozaik patern seklinde isimlendirilen olgular
bildirilmistir (6).

Resim 3. Kirmizi bosluklar ve beyaz pecenin oldugu
dermoskopi goriintiisii

Resim 4. Olgunun cerrahi operasyondan 9 ay sonraki klinik
goriintiisii
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1915'te Fabry (7) tarafindan tanimlanan ASN diger
anjiyokeratomlardan farkl olarak dogumdan sonra gelistigi
icin nevoid seklinde de isimlendirilir (7,8). Bizim hastamizin
lezyonlart dogumla beraber baslamis. Dermatolojik
muayenesinde makroskobik hiperkeratoz yoktu ancak
mikroskobik incelemede bariz hiperkeratoz saptandi (Resim
2). ASN lezyonlan zamanla hiperkeratozik ozellik kazanir.
Ozellikle 20 yas sonrasi hiperkeratoz belirginlesir (3).

ASN anjiyokeratomlarin en nadir gorilen tipidir ve genellikle
de dogumdan itibaren vardir (9). Bunlar klinik olarak koyu
kirmizidan mavi-siyaha degisen renklerde nodiil ve plaklarla
karakterizedir. Ayrica hemanjiektatik hipertrofi, nevis
flammeus ya da kavern6zhemonjiyomlailiskili olabilirler. Yasla
birlikle daha blyuk ve keratinize olabilirler. Kendiliginden
gerileme gozlenmez (3). Asil problem tekrarlayan kanamalar,
stres ve yanlis tanidan dolayi verilen asiri tedavilerdir (10).
Bizim hastamizda da bazen travmayla kanama oluyormus.
Ayrica bircok klinikte cok ayrintili tetkikler yapilmis ve cok
sayida farkli tedaviler planlanmis. Ancak hicbir tedaviden
fayda gormemis.

Anjiyokeratomlarin dermoskopik desenleri siyah ya da
kirmizi bosluklar, beyazimsi pece ve kenarlarda kizariklik
seklindedir. Anjiyokeratomlar siklikla melonositik nevis,
spitz neviis, pigmente bazal hicreli karsinom, seboreik
keratoz, dermatofibrom, hemanjiyom ve piyojenik graniilom
tanist alirlar. Bu saydigimiz hastaliklarin  dermoskopik
gorintllerinde  kirmizi bosluklar ve beyazimsi pece
neredeyse hi¢ gorilmez. Dolayisiyla dermoskopi kullanarak
daha kolay ayirici taniya gidilebilir. Dermoskopik desenlerden
siyah bosluklar histopatolojik goriintiide tromboz olmus
ve genislemis damarlari, beyaz pece ise hiperkeratoz ve
akontozu gosterir (11,12).

ASN'nin kiiclik lezyonlari kiiretaj, koter, kriyoterapi ve cerrahi
ekzisyonla tedavi edilebilir. Lazer secenekleri arasinda ablatif,
fraksiyonel (karbondioksit) ve argon lazer bulunmaktadir (5).
Ozellikle biiylik lezyonlarda lazer tedavisi tercih edilmelidir
(10). Klinigimizde bu lazer ¢esitlerinden hicbiri yoktu. Hastaya
uygulayabilecegimiz tedavi yontemi olmadigi ve lezyon
yerinde travma ile kanama sikayeti oldugu icin hastayi plastik
cerrahiye yonlendirdik. Hastanin lezyonu eklem yerinde
oldugundan cerrahi sonrasi keloid gelistigi gozlendi (Resim 4).

ASN en nadir gorilen anjiyokeratom tipidir. Bagka hastaliklarla
karistirilip cok sayida ayrintili tetkik yapilmasina sebep olabilir.
Dermatolojide nadir gorilen hastaliklardan biri olan ASN'yi
tekrar gozden gecirmek icin olguyu sunmayi uygun bulduk.
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