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OLGU 

ϯ yaş ϭ ay, kız hasta 
 

• Şikayet:  KarıŶ öŶ duvarıŶda ďelirgiŶleşeŶ yüzeyel 
damar 
 

• Hikaye: DoğuştaŶ ďeri hastaŵızıŶ sırtıŶda ve ďeliŶde 
koyu renkli lekeler - ďaĐaklarıŶda ve gövdesiŶde yaygıŶ 
kızarıklıklar varŵış. 

• GözüŶde doğduğuŶda siyah ďir leke farkedilŵiş ve leke 
gittikçe ďüyüŵüş. Bu şikayetleriyle ďaşka ďir sağlık 
ŵerkeziŶde derŵatoloji ďölüŵü tarafıŶdaŶ 
izleŶŵekteyŵiş. 
 



OLGU 

• Özgeçmiş:  MiadıŶda  C/S ile ϯϯϬϬgr doğaŶ kız 
bebek. 

• Soygeçmiş: AŶŶe: ϯϮ yaş/sağ-sağlıklı  
                         Baďa : ϯϮ yaş/sağ-sağlıklı   
                        ϭ.çoĐuk: Hastaŵız 

Ailede derŵatolojik yakıŶŵası olaŶ ďirey yok.                         
 



FİZİK MUAYENE 

• Boy: 97cm (%75 p) 
• Kilo: 15 kg (%50 p) 
 
GENEL DURUM: İyi, ďiliŶç açık,Koopere-oryante 
BAŞ-BOYUN: Orofarenks, tonsiller doğal. Lap yok. 
KVS:  S1+ S2+ ek ses yok. Üfürüm yok. 
SOLUNUM SİSTEMİ: Her iki AC eşit havalaŶıyor. DiŶleŵe ďulgusu yok. 
GİS: BatıŶ Ŷorŵal ďoŵďelikte. HSM yok. DefaŶs-rebound yok. 
GÜS: HariĐeŶ kız. 
NÖROLOJİK MUAYENESİ: Kranyal siŶir ŵuayeŶesi doğal. Kas güĐü tüŵ 

extremitelerde 5/5. DTR’ler normoaktif. Babinski Ŷegatif. EŶse sertliği yok. 
CİLT: SırtıŶda geŶiş ďir hiperpigmente lezyoŶu, vüĐuduŶda yaygıŶ kapiller 

malformasyonu ve sklerasıŶda reŶk değişikliği ŵevĐut. 
      KarıŶ öŶ duvarıŶda geŶiş ďir yüzeyel ven görülüyor. 
  

 



• İzleŵi  sırasıŶda ϯ yıl içerisiŶde ϭ defa yapılaŶ 
Kraniyal MR’ıŶda patolojik bulgu yok. 

• EKO Ŷorŵal sıŶırlarda. 











• LEZYONLARI TARİF EDEBİLİR MİSİNİZ? 

 

• ÖN TANINIZ NEDİR? 





FAKOMATOZİS PİGMENTOVASKULARİS 

• Fakomatozis pigmentovaskülaris (FPV), ilk kez 1947 yı- 
• lıŶda Ota ve ark. tarafıŶdaŶ taŶıŵlaŶŵıştır. 
• Dermal melanositik nevüs ve kapiller tip kütanöz vasküler 

malformasyonla seyredeŶ Ŷadir görüleŶ geŶetik geçişli ďir 
dermatozdur. 

• Hasegawa ve Yasuhara tarafıŶdaŶ   da nevus flammeus ilişkili 
vaskuler ve pigmenter lezyonlara dayanarak 4 tip olarak 
sıŶıflaŶdırılŵış. 

 
• ϮϬϬϯ’te  cutis marmarata telengiectatica congenita ve dermal 

melanositin eşlik ettiği  ϱ.tip taŶıŵlaŶŵıştır.   
• FPV’ŶiŶ tüŵ forŵlarıŶda hastalarıŶ sadeĐe kütanöz tutulumu varsa 

alt tip a, nörolojik ve iskelet sistemi gibi sistemik tutulumu varsa alt 
tip ď olarak sıŶıflaŶdırılŵaktadır.  

 
 



SINIFLAMA 



FAKOMATOZİS PİGMENTOVASKULARİS 

• Fakomatozis pigŵeŶtovaskularis’te lezyonlara 
sistemik olarak genellikle 

           -oküler 
           -vasküler 
           -iskelet sistemi 
           -Ŷörolojik tutuluŵ eşlik ediyor olaďilir. 
 Nörolojik tutulum; psikomotor gerilik, nöbet, 

serebral atrofi,hidrosefali.. 
Oküler tutulum; konjonktival melanosit,episkleral 

vasküler malformasyonlar, glokom.. 







PATOGENEZ 

• FP; mongol lekesi, cafe o lait lekeleri, nevüs spilus, 
nevüs anemikus, cutis marmorata telenjiektatika 
konjenita ve nevüs flammeusun çeşitli 
koŵďiŶasyoŶlarda ďir araya gelŵesi ile taŶıŶır.  

• Patogenezi henüz bilinmemektedir. Nöral krestten 
köken alan vazomotor nöral hücreler ve 
melanositlerin gelişiŵiŶde aŶorŵallik olduğu 
düşüŶülŵekte.  

• Fetal melanositlerin nöral krestten dermal bazal 
taďakaya göçü sırasıŶda ŵeydaŶa geleŶ kesiŶtiler 
sonucu dermal melanositler ortaya çıkŵaktadır. 
 



• ϮϬϭϳ’ te yayıŶlaŶaŶ ďir vaka suŶuŵuŶa göre 
ϭϵϰϳ’deŶ ďugüŶe taŶıŵlaŶaŶ yaklaşık ϮϱϬ 
vaka mevcut.  

• EŶ sık görüleŶ tip: TipϮ (nevus 
flammeus+dermal melanosit (otanevus ve mongol lekesi gibi)) 

• Tip 2 fakomatoz hastalarıŶda Klippel-
Trenaunay  sendromu ve/veya Sturge-weber 
seŶdroŵu oldukça sık  görüleďilŵekte. 
 

 







• ϮϬϬϴ’de yapılaŶ ďir çalışŵada ϮϮϮ vakaŶıŶ 
%ϳϳsi tip Ϯ olarak sıŶıflaŶdırılŵış. %ϲϬŶıŶ ise 
sisteŵik tutuluŵu ortaya çıkŵış. 



TEDAVİ 

• FPV’iŶ Đilt lezyoŶları içiŶ tedavi 
gerekmemektedir. 

• Nevus flammeusu olan hastalarda lazer 
terapisi faydalı olaďilir. 

• Dermal melanositler zamanla kaybolabilir, 
kaybolmayadabilir. 



• Hastalarda glokom görülme riski yüksek 
olduğu içiŶ göz ŵuayeŶesi yılda ϭ öŶerilŵeli.  

• LezyoŶlar geŶelde doğuştaŶ itiďareŶ görülür, 
zaman içerisinde nörolojik semptomlar ortaya 
çıkaďilir.  

• Hastalar Ç.Nöroloji bölümüyle birlikte 
değerleŶdirilŵeli ve takip edilŵelidir.   
 



• HastaŵızıŶ geŶişleŵiş yüzeyel daŵarı içiŶ 
tromboz açısıŶdaŶ venöz doppler istendi. Patoloji 
saptaŶŵadı.Kozŵetik açıdaŶ tedavisi aŵaĐıyla 
Girişiŵsel Radyoloji ile görüşüldü. 

• 6 ayda 1 Dermatoloji poliklinik kontrolüne gidiyor. 
Her kontrolde hemihipertrofi açısıŶdaŶ her iki 
ďaĐak ďoyutları ölçülüyor.  

• Yılda ϭ defa göz ŵuayeŶesi yapılıyor. 
• ϯ yılda Ϯ defa Ŷöroloji PolikliŶiğiŵize koŶtrole 

gelŵiş. 



 

 

                              TEŞEKKÜRLER... 


