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Bir Anjiokeratoma Korporis Diffusum Olgusu

Saime irkéren', Deniz Kuigiikkaya®, Aytiil Araball®, Okan Markog*

OZET

Anjiokeratomlar, keratotik yapilar da bulunan vaskdler
tumérler grubudur. Birbirleri ile iligkisiz olarak ortaya ¢i-
kan klinik 6zellikleri farkli bes klinik tipi vardir.
Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry hastaligl), anji-
okeratomlarin nadir gérilen bir klinik tipidir ve glikopro-
teinlerin metabolizmasinda bir enzim eksikligi sonucu
olusan bir multisistem hastaligidir. Olguda, gdvdede
multipl kanamali papliler lezyonlari sebebi ile poliklinigi-
mize basvuran 14 yasindaki kadin hasta sunulmaktadir.
Histopatolojik inceleme sonrasi tani, lezyonlarin multipl
olmasi da g6z énlinde bulundurularak anjiokeratoma
korporis diffusum olarak geldi. Anjiokeratoma korporis
diffusumun ¢ok nadir gériilen bir hastalik olmasi ve de-
ri bulgusu olan anjiokeratomlarin klinik olarak malign
melanom ve vaskiler hemanjiom ile benzerliginin vur-
gulanmasi amaci ile olguyu sunmayi uygun bulduk.
Anahtar Sézciikler: Anjiokeratom; Fabry Hastaligi;
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

GIRIS

Anjiokeratoma, ylzeyel dermadaki ektazik damarlarin
hiperkeratozik epidermis altinda yerlesimi ile karakte-
rize vaskiler lezyonlar tanimlamak icin kullanilan bir
terimdir (1,2).

Anjiokerotomlar igin bes klinik tip tanimlanmistir (3).
1. Anjiokeratoma sirkumskriptum

2. Mibelli’'nin anjiokeratomasi

3. Soliter anjiokeratoma

4. Skrotal veya vulvar anjiokeratoma

5. Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry Hastalidi)
Tum Klinik tiplerin ortak mikroskopik 6zelligi, degisik
dercelerde hiperkeratoz gdsteren epidermis altinda

1. Denizli Servergazi Devlet Hastanesi Plastik Cerrahi Bélimd, Denizli
2. Denizli Servergazi Devlet Hastanesi Plastik Cerrahi Bélimd, Denizli
3. Denizli Servergazi Devlet Hastanesi Patoloji Béltimd, Denizli

4. Haydarpasa Numune Hastanesi Il.Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Klinigi, Istanbul



Bir Anjiokeratoma Korporis Diffusum Olgusu

endotel hicreleri ile gevrili, dilate ince duvarli vaski-
ler yapilardir (4).

Mibelli’nin anjiokeratomasi otozomal dominant, aniji-
okeratoma diffusum X’e bagli resesif kalitim gdsterir-
ken diger klinik tipler edinsel gelisim gdsterirler. Tim
klinik tipler icinde en sik gorilen skrotal veya vulvar
anjiokeratoma olup en nadir gérilen ise anjiokerato-
ma korporis diffusumdur.

Anjiokerotoma korporis diffusum, glikosfingolipidleri
metabolize eden bir enzim olan alfagalaktozidaz-
A’nin eksikligi sonucunda, glikosifingolipidlerin deri
ve i¢ organ damarlarinda birikmesinin rol oynadigi
multisistem hastaligidir. X’e bagl resesif gegisli bir

Resim 1. Sag gdvde lateralinde 1-2 mm capl birkag
adet, kirmizi-kahverengi pigmente papliler lezyonlar ve bu
lezyonlarin tabaninda subkutan dokuda yaygin genisleme

hastalik olup klinik belirtiler sadece homozigot erkek-
lerde gorulur. Bu hastaligin tipik deri bulgusu olan an-
jiokeratomlar en sik gévdede yerlesim gosterirler.
Anjiokeratomlar, benign yizeyel vaskuler lezyonlar
olmasina ragmen klinik olarak malign melanoma ve
hemanijiom ile karigtirilabilir(5).

Anjiokeratoma korporis diffusumun nadir gérilmesi,
malign melanoma ve hemanjiomla benzerliginin vur-
gulanmasi amaciyla olguyu sunmayi uygun bulduk.

OLGU SUNUMU
14 yasindaki kadin hasta, poliklinigimize gévdesinde-
ki U¢ adet kirmizi-kahverengi leke sikayeti ile bagvur-

. A
Resim 2. Epidermiste hiperkeratoz, papillamatozis,
diizensiz akantoz mevcudiyeti ve papiller dermiste
endotelle gevrili dilate, yer yer ektazik, konjesyone
prolifere damar yapilarn (HE x 4)

Resim 3. Epidermik kretler dilate damarlar kismen ya da
tam olarak értmistir (HE x 40)



du. Hastanin klinik muayenesinde, sag gévde latera-
linde 1-2 mm c¢apl birkag adet, kirmizi-kahverengi
pigmente papller lezyonlar ve bu lezyonlarin taba-
ninda subkutan dokuda yaygin genisleme izlendi (Se-
kil 1). Hastanin yapilan sistemik muayenesinde her-
hangi bir patolojik bulguya rastlanmadi. Lezyonlarin
altindaki yumusak doku geniglemesi igin istenilen MR
sonucu, subkutan dokuda lokalize hemanjiom veya
AV Malformasyon ile uyumludur geldi. Hastanin yapi-
lan biyokimyasal incelemeleri normal sinirlarda idi.
Mevcut U¢ adet lezyondan malign melanom, hemaniji-
om 6n tanilar ile yapilan eksizyonel biopsi materyalle-
rinin histopatolojik incelemesinde, epidermiste hiper-
keratoz, papillamatozis, diizensiz akantoz mevcudiyeti
ve papiller dermiste endotelle cevrili dilate, yer yer ek-
tazik, konjesyone prolifere damar yapilari izlenmektedir
(Sekil 2) (6,7). Epidermik kretler dilate damarlari kismen
ya da tam olarak 6rtmustr (Sekil 3) seklinde degerlen-
dirilip lezyonlarin birden fazla olmasi ve gévdede yer-
lesmesi de g6z dniine alinarak hastaya angiokeratoma
korporis diffusum tanisi konuldu. Hasta patolojik tani
sonrasi Fabry hastaligi ydninden ¢ocuk hastaliklar he-
kimince konstlte edildi. Hastada deri bulgulan disinda
herhangi bir patoloji tespit edilmedi.

TARTISMA

Anjiokeratom, keratotik yapilan da bulunan vaskuler
timorler grubudur. Anjiokerotomlar icin bes klinik tip
tanimlanmisgtir (3).

1. Anjiokeratoma sirkumskriptum

2. Mibelli’nin anjiokeratomasi

3. Soliter anjiokeratoma

4. Skrotal veya vulvar anjiokeratoma

5. Anjiokeratoma korporis diffusum (Fabry Hastaligi)
Tum Klinik tiplerin ortak mikroskopik &zelligi, degisik
derecelerde hiperkeratoz gdsteren epidermis altinda
endotel hicreleri ile cevrili dilate ince duvarli vaskuler
yapilardir (4).

Soliter tip, gocukluk veya addlesan donemde ortaya
¢lkan, siklikla alt ekstremitelerde yerlesen koyu kirmizi
veya mavimsi siyah nodul ve plaklar ile karakterizedir.
Bening seyirli olup tedavisi cerrahi eksizyondur. Mibel-
li anjiokeratomu, kemik cikintilar zerinde yerlesmeye
egilimlidir ve otozomal kalitimla gegebilir. Kadinlarda
daha siktir ve 6zellikle adblesan ¢agda gérilir. En
O6nemli 6zelligi, soguk intoleransi ve akrosiyanoz ile
birlikte olabilmesidir. Bening, asemptomatik ancak
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persistan bir seyir gdsterir. Kriyoterapi, koterizasyon
ve cerrahi eksizyon gibi tedaviler uygulanabilir. Anji-
okeratomun en sik tipi, fordyce anjiokeratomu olup
primer olarak skrotum ve vulvada yerlesim gdsterir.
Erkeklerde genellikle addlesan dénemde, kadinlarda
ise biraz daha ge¢ ortaya cikar. Skrotumda yerlesen
lezyonlar, varikosel ile birlikte olabilir. Kriyoterapi teda-
visinde uygulanabilir. Sirkumskript anjiokeratom, nadir
gorilen bir tiptir; diger tiplerden farkli olarak dogumda
veya erken gocuklukta ortaya gikar ve genellikle eks-
tremitelerde unilateral olarak yerlesim gosterir (1,4,6).
Anjiokeratomun en nadir gorilen ve X’e bagl resesif
gecis gOsteren sekli olan anjiokeratoma korporis dif-
fusum, lizozomal hidrolaz galaktozidaz A enziminde-
ki kalitsal defekt sonucu ortaya cikar. Heterozigot ka-
dinlar, asemptomatik tasiyici olup hastalik homozigot
erkeklerde ortaya ¢ikar. Korneal distrofik degisiklikler
(cornea verticillata), hafif olgu ve tasiyicilarda hastali-
gin diagnostik bulgusudur. Enzimatik defekt sonucu
trihekzoil seramidlerin agirlikta oldugu nétral glikos-
fingolipidler; ganglion hiicreleri, sinirler, kornea, kalp
ve bdbreklerin yani sira dermisin diiz kas lifleri, peri-
sit, fibroblast ve endotal hiicre lizozomlarinda birike-
rek hastalik ortaya ¢ikartirlar. 1 mm’den daha kiguk
captaki punktat koyu kirmizi papuller; kalga, uyluk,
genital bdlge ve karnin alt kiminda yerlesim gdsterir-
ler. Elektron mikroskobik incelemede, endotel hiicre-
lerinde, perisit, fibroblast, erektér pili kasi ve ekrin
bezlerde yogun lipid birikimi Fabry hastaligina 6zgi
olup diger anjiokeratomlarda gértlmezler (1).
Anjiokeratomlar tipik olarak asemptomatiktirler; an-
cak klinik gériinim olarak malign melanoma ve he-
manjiom ile kanstirilabilir, bu benzerliklerinden dolayi
da psédomelanoma olarak bilinmektedirler. Ozellikle
malign melanom ile ayirici tanisinin yapiimasinda his-
topatolojik ve dermatoskopik muayene yapiimaldir.
Dermatoskopik muayenede, kirmizi lakunalar ile be-
yazimsi sarimsi keratotik alanlar anjiokeratom igin ka-
rakteristiktir. Histopatolojik 6zelligi, epidermis altinda
uzanan papiller dermiste ¢ok sayida, genislemis, ince
duvarl, konjesyone kapillerler; degisken derecede
akantozis, rete kdprdilerinin elengasyonu ve hiperke-
ratozdur (5,7). Olgumuzun klinik ve histopatolojik bul-
gular, anjiokeratoma korporis diffusum ile uyumlu
idi. Nadir gérulen bir vaka olmasi ve malign melanom
-hemanijiom ile ayirici tanisina dikkat cekmek amaci
ile olguyu sunmayi uygun bulduk.
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