
ÖZET
Anjiokeratomlar, keratotik yap›lar› da bulunan vasküler
tümörler grubudur. Birbirleri ile iliflkisiz olarak ortaya ç›-
kan klinik özellikleri farkl› befl klinik tipi vard›r.
Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry hastal›¤›), anji-
okeratomlar›n nadir görülen bir klinik tipidir ve glikopro-
teinlerin metabolizmas›nda bir enzim eksikli¤i sonucu
oluflan bir multisistem hastal›¤›d›r. Olguda, gövdede
multipl kanamal› papüler lezyonlar› sebebi ile poliklini¤i-
mize baflvuran 14 yafl›ndaki kad›n hasta sunulmaktad›r.
Histopatolojik inceleme sonras› tan›, lezyonlar›n multipl
olmas› da göz önünde bulundurularak anjiokeratoma
korporis diffusum olarak geldi. Anjiokeratoma korporis
diffusumun çok nadir görülen bir hastal›k olmas› ve de-
ri bulgusu olan anjiokeratomlar›n klinik olarak malign
melanom ve vasküler hemanjiom ile benzerli¤inin vur-
gulanmas› amac› ile olguyu sunmay› uygun bulduk.
Anahtar Sözcükler: Anjiokeratom; Fabry Hastal›¤›;
Hemanjiom

ANGIOKERATOMA CORPORIS DIFFUSUM: 
A CASE REPORT
SUMMARY
Angiokeratomas are included in the vascular tumour
group that show a kerototic structure. This group has
five different clinical types which show no relations-
hip with one another. 
Angiokeratoma corporis diffusum (Fabry Disease) is a
infrequently seen clinic type of angiokeratomas and is

a multi-system disease caused by an enzyme defici-
ency of the glucoprotein metabolism. 
The reported case is a 14 year old female, referred to
our clinic with multiple hemorrhagic papillary lesions
on her body.
The histopathological investigation with the fact of the
multiplicity of the lesions also considered, concluded
the diagnosis to be angiokeratoma corporis diffusum.
Angiokeratoma corporis diffusum beign a very rarely
seen disease and also that the dermatological mani-
festations of angiokeratoma having clinical similariti-
es with malign melanoma and vascular hemangioma
encouraged us to report this case.
Key words: Angiokeratoma; Fabry Disease; Heman-
gioma

G‹R‹fi
Anjiokeratoma, yüzeyel dermadaki ektazik damarlar›n
hiperkeratozik epidermis alt›nda yerleflimi ile karakte-
rize vasküler lezyonlar› tan›mlamak için kullan›lan bir
terimdir (1,2).
Anjiokerotomlar için befl klinik tip tan›mlanm›flt›r (3).
1. Anjiokeratoma sirkumskriptum
2. Mibelli’nin anjiokeratomas›
3. Soliter anjiokeratoma
4. Skrotal veya vulvar anjiokeratoma
5. Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry Hastal›¤›)
Tüm klinik tiplerin ortak mikroskopik özelli¤i, de¤iflik
dercelerde hiperkeratoz gösteren epidermis alt›nda
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endotel hücreleri ile çevrili, dilate ince duvarl› vaskü-
ler yap›lard›r (4).
Mibelli’nin anjiokeratomas› otozomal dominant, anji-
okeratoma diffusum X’e ba¤l› resesif kal›t›m gösterir-
ken di¤er klinik tipler edinsel geliflim gösterirler. Tüm
klinik tipler içinde en s›k görülen skrotal veya vulvar
anjiokeratoma olup en nadir görülen ise anjiokerato-
ma korporis diffusumdur.
Anjiokerotoma korporis diffusum, glikosfingolipidleri
metabolize eden bir enzim olan alfagalaktozidaz-
A’n›n eksikli¤i sonucunda, glikosifingolipidlerin deri
ve iç organ damarlar›nda birikmesinin rol oynad›¤›
multisistem hastal›¤›d›r. X’e ba¤l› resesif geçiflli bir

hastal›k olup klinik belirtiler sadece homozigot erkek-
lerde görülür. Bu hastal›¤›n tipik deri bulgusu olan an-
jiokeratomlar en s›k gövdede yerleflim gösterirler.
Anjiokeratomlar, benign yüzeyel vasküler lezyonlar
olmas›na ra¤men klinik olarak malign melanoma ve
hemanjiom ile kar›flt›r›labilir(5).
Anjiokeratoma korporis diffusumun nadir görülmesi,
malign melanoma ve hemanjiomla benzerli¤inin vur-
gulanmas› amac›yla olguyu sunmay› uygun bulduk.

OLGU SUNUMU
14 yafl›ndaki kad›n hasta, poliklini¤imize gövdesinde-
ki üç adet k›rm›z›-kahverengi leke flikâyeti ile baflvur-
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Resim 1. Sa¤ gövde lateralinde 1-2 mm çapl› birkaç
adet, k›rm›z›-kahverengi pigmente papüler lezyonlar ve bu
lezyonlar›n taban›nda subkutan dokuda yayg›n geniflleme

Resim 2. Epidermiste hiperkeratoz, papillamatozis,
düzensiz akantoz mevcudiyeti ve papiller dermiste
endotelle çevrili dilate, yer yer ektazik, konjesyone 
prolifere damar yap›lar› (HE x 4)

Resim 3. Epidermik kretler dilate damarlar› k›smen ya da
tam olarak örtmüfltür (HE x 40)



du. Hastan›n klinik muayenesinde, sa¤ gövde latera-
linde 1-2 mm çapl› birkaç adet, k›rm›z›-kahverengi
pigmente papüler lezyonlar ve bu lezyonlar›n taba-
n›nda subkutan dokuda yayg›n geniflleme izlendi (fie-
kil 1). Hastan›n yap›lan sistemik muayenesinde her-
hangi bir patolojik bulguya rastlanmad›. Lezyonlar›n
alt›ndaki yumuflak doku genifllemesi için istenilen MR
sonucu, subkutan dokuda lokalize hemanjiom veya
AV Malformasyon ile uyumludur geldi. Hastan›n yap›-
lan biyokimyasal incelemeleri normal s›n›rlarda idi.
Mevcut üç adet lezyondan malign melanom, hemanji-
om ön tan›lar› ile yap›lan eksizyonel biopsi materyalle-
rinin histopatolojik incelemesinde, epidermiste hiper-
keratoz, papillamatozis, düzensiz akantoz mevcudiyeti
ve papiller dermiste endotelle çevrili dilate, yer yer ek-
tazik, konjesyone prolifere damar yap›lar› izlenmektedir
(fiekil 2) (6,7). Epidermik kretler dilate damarlar› k›smen
ya da tam olarak örtmüfltür (fiekil 3) fleklinde de¤erlen-
dirilip lezyonlar›n birden fazla olmas› ve gövdede yer-
leflmesi de göz önüne al›narak hastaya angiokeratoma
korporis diffusum tan›s› konuldu. Hasta patolojik tan›
sonras› Fabry hastal›¤› yönünden çocuk hastal›klar› he-
kimince konsülte edildi. Hastada deri bulgular› d›fl›nda
herhangi bir patoloji tespit edilmedi.

TARTIfiMA
Anjiokeratom, keratotik yap›lar› da bulunan vasküler
tümörler grubudur. Anjiokerotomlar için befl klinik tip
tan›mlanm›flt›r (3).
1. Anjiokeratoma sirkumskriptum
2. Mibelli’nin anjiokeratomas›
3. Soliter anjiokeratoma
4. Skrotal veya vulvar anjiokeratoma
5. Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry Hastal›¤›)
Tüm klinik tiplerin ortak mikroskopik özelli¤i, de¤iflik
derecelerde hiperkeratoz gösteren epidermis alt›nda
endotel hücreleri ile çevrili dilate ince duvarl› vasküler
yap›lard›r (4).
Soliter tip, çocukluk veya adölesan dönemde ortaya
ç›kan, s›kl›kla alt ekstremitelerde yerleflen koyu k›rm›z›
veya mavimsi siyah nodül ve plaklar ile karakterizedir.
Bening seyirli olup tedavisi cerrahi eksizyondur. Mibel-
li anjiokeratomu, kemik ç›k›nt›lar üzerinde yerleflmeye
e¤ilimlidir ve otozomal kal›t›mla geçebilir. Kad›nlarda
daha s›kt›r ve özellikle adölesan ça¤da görülür. En
önemli özelli¤i, so¤uk intolerans› ve akrosiyanoz ile
birlikte olabilmesidir. Bening, asemptomatik ancak

persistan bir seyir gösterir. Kriyoterapi, koterizasyon
ve cerrahi eksizyon gibi tedaviler uygulanabilir. Anji-
okeratomun  en s›k tipi, fordyce anjiokeratomu olup
primer olarak skrotum ve vulvada yerleflim gösterir.
Erkeklerde genellikle adölesan dönemde, kad›nlarda
ise biraz daha geç ortaya ç›kar. Skrotumda yerleflen
lezyonlar, varikosel ile birlikte olabilir. Kriyoterapi teda-
visinde uygulanabilir. Sirkumskript anjiokeratom, nadir
görülen bir tiptir; di¤er tiplerden farkl› olarak do¤umda
veya erken çocuklukta ortaya ç›kar ve  genellikle eks-
tremitelerde unilateral olarak yerleflim gösterir (1,4,6).
Anjiokeratomun en nadir görülen ve X’e ba¤l› resesif
geçifl gösteren flekli olan anjiokeratoma  korporis dif-
fusum, lizozomal hidrolaz galaktozidaz A enziminde-
ki kal›tsal defekt sonucu ortaya ç›kar. Heterozigot ka-
d›nlar, asemptomatik tafl›y›c› olup hastal›k homozigot
erkeklerde ortaya ç›kar. Korneal distrofik de¤ifliklikler
(cornea verticillata), hafif olgu ve tafl›y›c›larda hastal›-
¤›n diagnostik bulgusudur. Enzimatik defekt sonucu
trihekzoil seramidlerin a¤›rl›kta oldu¤u nötral glikos-
fingolipidler; ganglion hücreleri, sinirler, kornea, kalp
ve böbreklerin yan› s›ra dermisin düz kas lifleri, peri-
sit, fibroblast ve endotal hücre lizozomlar›nda birike-
rek hastal›k ortaya ç›kart›rlar. 1 mm’den daha küçük
çaptaki punktat koyu k›rm›z› papüller; kalça, uyluk,
genital bölge ve karn›n alt k›m›nda yerleflim gösterir-
ler. Elektron mikroskobik incelemede, endotel hücre-
lerinde, perisit, fibroblast, erektör pili kas› ve ekrin
bezlerde yo¤un lipid birikimi Fabry hastal›¤›na özgü
olup di¤er anjiokeratomlarda görülmezler (1).
Anjiokeratomlar tipik olarak asemptomatiktirler; an-
cak klinik görünüm olarak malign melanoma ve he-
manjiom ile kar›flt›r›labilir, bu benzerliklerinden dolay›
da psödomelanoma olarak bilinmektedirler. Özellikle
malign melanom ile ay›r›c› tan›s›n›n yap›lmas›nda his-
topatolojik ve dermatoskopik muayene yap›lmal›d›r.
Dermatoskopik muayenede, k›rm›z› lakunalar ile be-
yaz›ms› sar›ms› keratotik alanlar anjiokeratom için ka-
rakteristiktir. Histopatolojik özelli¤i, epidermis alt›nda
uzanan papiller dermiste çok say›da, genifllemifl, ince
duvarl›, konjesyone kapillerler; de¤iflken derecede
akantozis, rete köprülerinin elengasyonu ve hiperke-
ratozdur (5,7). Olgumuzun klinik ve histopatolojik bul-
gular›, anjiokeratoma korporis diffusum ile uyumlu
idi. Nadir görülen bir vaka olmas› ve malign melanom
-hemanjiom ile ay›r›c› tan›s›na dikkat çekmek amac›
ile olguyu sunmay› uygun bulduk.
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