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OLGU

3 yas 1 ay, kiz hasta

* Sikayet: Karin 6n duvarinda belirginlesen ylzeyel
damar

e Hikaye: Dogustan beri hastamizin sirtinda ve belinde
koyu renkli lekeler - bacaklarinda ve gévdesinde yaygin
kizarikliklar varmis.

* GoOzunde dogdugunda siyah bir leke farkedilmis ve leke
gittikce biyumus. Bu sikayetleriyle baska bir saglik
merkezinde dermatoloji bolimu tarafindan
izlenmekteymis.




OLGU

» Ozgecmis: Miadinda C/S ile 3300gr dogan kiz
bebek.

* Soygecmis: Anne: 32 yas/sag-saglikli

Baba : 32 yas/sag-saglikli
1.cocuk: Hastamiz
Ailede dermatolojik yakinmasi olan birey yok.



FIZIK MUAYENE

* Boy:97cm (%75 p)
e Kilo: 15 kg (%50 p)

GENEL DURUM: lyi, bilinc acik,Koopere-oryante

BAS-BOYUN: Orofarenks, tonsiller dogal. Lap yok.

KVS: S1+ S2+ ek ses yok. Ufiirim yok.

SOLUNUM SISTEMi: Her iki AC esit havalaniyor. Dinleme bulgusu yok.
GiS: Batin normal bombelikte. HSM yok. Defans-rebound yok.

GUS: Haricen kiz.

NOROLOJIK MUAYENESI: Kranyal sinir muayenesi dogal. Kas giicii tim
extremitelerde 5/5. DTR’ler normoaktif. Babinski negatif. Ense sertligi yok.

CILT: Sirtinda genis bir hiperpigmente lezyonu, viicudunda yaygin kapiller
malformasyonu ve sklerasinda renk degisikligi mevcut.

Karin 6n duvarinda genis bir ytzeyel ven goruluyor.




* |zlemi sirasinda 3 yil icerisinde 1 defa yapilan
Kraniyal MR’inda patolojik bulgu yok.

e EKO normal sinirlarda.















e LEZYONLARI TARIF EDEBILIR MISINIZ?

« ON TANINIZ NEDIR?






FAKOMATOZIS PIGMENTOVASKULARIS

Fakomatozis pigmentovaskdularis (FPV), ilk kez 1947 yi-
linda Ota ve ark. tarafindan tanimlanmistir.

Dermal melanositik nevus ve kapiller tip kiitan6z vaskuler
malformasyonla seyreden nadir gorilen genetik gecisli bir
dermatozdur.

Hasegawa ve Yasuhara tarafindan da nevus flammeus iliskili
vaskuler ve pigmenter lezyonlara dayanarak 4 tip olarak
siniflandiriimis.

2003’te cutis marmarata telengiectatica congenita ve dermal
melanositin eslik ettigi 5.tip tanimlanmistir.

FPV’nin tum formlarinda hastalarin sadece kitandz tutulumu varsa
alt tip a, norolojik ve iskelet sistemi gibi sistemik tutulumu varsa alt
tip b olarak siniflandiriimaktadir.



SINIFLAMA

Type Features

la, b*  Nevus flammeus + nevus pigmentosus et verrucosus
lla, b Nevus flammeus + dermal melanocytosis+nevus anemicus
llla, b Nevus flammeus + nevus spilus+nevus anemicus

IVa,b Nevus flammeus + dermal melanocytosis + nevus spilus +
Nevus anemicus

*a: Cutaneous disease, b: Systemic disease



FAKOMATOZIS PIGMENTOVASKULARIS

 Fakomatozis pigmentovaskularis’te lezyonlara
sistemik olarak genellikle

-okuler

-vaskuler

-iskelet sistemi

-norolojik tutulum eslik ediyor olabilir.

Norolojik tutulum; psikomotor gerilik, nobet,
serebral atrofi,hidrosefali..

Okduler tutulum; konjonktival melanosit,episkleral
vaskuler malformasyonlar, glokom..










PATOGENEZ

* FP; mongol lekesi, cafe o lait lekeleri, nevis spilus,
nevus anemikus, cutis marmorata telenjiektatika

Kkonjenita ve nevus flammeusun cesitli

combinasyonlarda bir araya gelmesi ile taninur.

* Patogenezi henlz bilinmemektedir. Noral krestten
<Oken alan vazomotor noral hicreler ve
melanositlerin gelisiminde anormallik oldugu
dustunulmekte.

 Fetal melanositlerin noral krestten dermal bazal

tabakaya gocul sirasinda meydana gelen kesintiler
sonucu dermal melanositler ortaya cikmaktadir.




e 2017’ te yayinlanan bir vaka sunumuna goére
1947'den bugine tanimlanan yaklasik 250
vaka mevcut.

* En sik gorilen tip: Tip2 (nevus
f|ammeu5+derma| mE|anOSIt (otanevus ve mongol lekesi gibi))

* Tip 2 fakomatoz hastalarinda Klippel-

Trenaunay sendromu ve/veya Sturge-weber
sendromu oldukca sik gorulebilmekte.



Ehacomatosis Pigmentovascularis
- "Pigmented” Nevus
= Type I: pigmented linear
epidermal nevus
- Type IL: blue spots +/-
NEVUS anemicus
= Type HI: nevus spilus +/-
NEVUS anemicus
- Type IV: blue spots, nevus
spilus +/- nevus
anemicus

- Slow flow
~ Vascular stain

Klippel-Trenvanay Barkes Webgex
« Vancose veins with or without venous « Fast flow
- AVM with multiple arteriovenous

anomilies
- Soft tissue’ bone hypertrophy fistulas® along affected limb

* fistulas typically develop around puberty
or after truwma (1. surgery to affected limb)







e 2008’de yapilan bir calismada 222 vakanin
%77si tip 2 olarak siniflandirilmis. %60nin ise
sistemik tutulumu ortaya ¢cikmis.



TEDAV]

* FPV’in cilt lezyonlari icin tedavi
gerekmemektedir.

* Nevus flammeusu olan hastalarda lazer
terapisi faydali olabilir.

* Dermal melanositler zamanla kaybolabilir,
kaybolmayadabilir.



e Hastalarda glokom gorilme riski yuksek
oldugu icin gbz muayenesi yilda 1 6nerilmeli.

* Lezyonlar genelde dogustan itibaren goruilar,
zaman icerisinde norolojik semptomlar ortaya

cikabilir.

* Hastalar C.N6roloji béliumuyle birlikte
degerlendirilmeli ve takip edilmelidir.




Hastamizin genislemis yuzeyel damariicin
tromboz acisindan ven6z doppler istendi. Patoloji
saptanmadi.Kozmetik acidan tedavisi amaciyla
Girisimsel Radyoloji ile gorusuldu.

6 ayda 1 Dermatoloji poliklinik kontroltne gidiyor.
Her kontrolde hemihipertrofi acisindan her iki
bacak boyutlari élcultyor.

Yilda 1 defa g6z muayenesi yapilyor.

3 yilda 2 defa noroloji Poliklinigimize kontrole
gelmis.



TESEKKURLER...



