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Neviis flammeus ve neviis depigmentozus birlikteligi:
Yeni bir fakomatozis pigmentovaskdilaris tipi mi?

Coexistence of nevus flammeus and nevus depigmentosus: Is it a new subtype of
phakomatosis pigmentovascularis?
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Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Erzurum, Tiirkiye

Ozet

Fakomatozis pigmentovaskdilaris; vaskiler malformasyonlar ve pigmente nevislerin kombinasyonuyla karakterize nadir gérilen bir
genodermatozdur. Fakomatozis pigmentovaskilarisin ¢ok sayida alt tipi vardir ve literatlrde cesitli siniflandirmalar énerilmistir. Yizde ve
viicutta dogum lekesi sikayeti ile klinigimize basvuran 7 aylik kiz cocugunda, neviis depigmentozus ve ylizde dermatomal yerlesim gdsteren
nevus flammeus tespit edildi. Literatlr taramasinda sadece bir olgunun benzer bir klinik ile prezente oldugu gorildi. Yeni bir fakomatozis
pigmentovaskdlaris alt tipi olarak tanimlanabilecegini dustindiigimuz olgumuzu sunuyoruz. (Tiirkderm 2015; 49: 167-8)
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Summary

Phakomatosis pigmentovascularis is a rare genodermatosis characterized by combination of vascular malformations and pigmented nevi.
There are numerous subtypes of phakomatosis pigmentovascularis and various classifications have been proposed in the literature. Nevus
depigmentosus and dermatomal nevus flammeus were detected in a 7-month-old baby girl with birthmark on the face and body. Only one case
was found to be present with similar clinical features in the literature. We have reported this case because we assume that it may be defined
as a new type of phakomatosis pigmentovascularis. (Turkderm 2015; 49: 167-8)
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uyumlu lezyon ve sag inguinal bélge medialinde yaklasik
olarak 5x3 cm capinda dizensiz kenarli depigmente
lezyon mevcuttu (Resim 1, 2). S6z konusu depigmente
lezyona yonelik olarak yapilan diaskopik muayenede renk
degisimi gbézlenmedi. Wood lambasi ile muayene nevis
depigmentozusu destekleyici nitelikteydi ve lezyon travmatize
edildiginde eritem cevabi ile uyumlu gérintl tesbit edildi.
Hastanin sistemik fizik muayenesinde herhangi bir patoloji
saptanmadi. Mental-motor gelisim normaldi ve vyapilan
radyolojik incelemelerde ek patoloji saptanmadi. Rutin tam

Giris

Fakomatozis pigmentovasklaris (FP), cok sayida alt tipi olan,
deri bulgularinin yani sira sistemik anomalilerin de eglik edebildigi
nadir gorllen genetik gecisli bir hastaliktir. Biz burada nevis
depigmentozus ve nevis flammeus ile uyumlu lezyonlarin birlikte
gorildigl ve yeni bir FP alt tipi olarak degderlendirilebilecegini
disundtglmuz 7 aylik bir pediatrik olgu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Yedi aylik kiz cocugu, yizde ve kasikta dogumdan itibaren
var olan leke sikayeti ile bagvurdu. Anne-baba saglikliyd
ve hastanin &6zge¢misinde ek Ozellik yoktu. Hastanin
dermatolojik muayenesinde ylz sol yariminda dermatomal
yerlesim gosteren kirmizi-mor renkte nevus flammeus ile

kan sayimi ve biyokimyasal tetkikler normal sinirlardaydi.
Hastaya bu haliyle "nevis depigmentozus ve nevis flammeus
birliktelig" tanisi konuldu. Nevus flammeus komponentine
yonelik olarak vaskuler lazer uygulamalari 6nerildi ancak aile
tedaviyi erteleme karari aldi.
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FP pigmente nevis ve vaskiler malformasyonlarin birlikte gérilmesiyle
karakterize nadir bir genetik gegisli sendromdur?. Literatiirde cesitli
sekillerde siniflandirilan tablonun bircok alt tipi bulunmaktadir. Happle,
iyi tanimlanmis tipleri iceren basit bir siniflama &nermistir. Buna
gore sendrom; fakomatozis cesioflammea, fakomatozis spilorosea,

fakomatozis cesiomarmorata ve siniflandirilamayan tipler olmak tzere

Resim 1. Ylz sol yariminda dermatomal yerlesim gdsteren nevis
flammeus

Resim 2. Sag inguinal bdlgede nevis depigmentozus

4 alt grupta siniflandinlmistir2. FP; mongol lekesi, cafe o late lekeleri,
nevis spilus, neviis anemikus, cutis marmorata telenjiektatika konjenita
ve nevis flammeusun cesitli kombinasyonlarda bir araya gelmesi
ile taninir. Nevils depigmentozus ve nevis anemikus benzer klinik
gorinimle prezente olan pigmentasyon patolojileridir. Olgumuzda
diaskopik muayene, wood lambasi muayenesi ve travmatizasyona
eritem cevabi alinmasi, neviis depigmentozus tanisini destekliyordu.
Literattrde bu lezyonlarin farkli kombinasyonlariyla tani konulmus ¢ok
sayida FP olgusu olmasina ragmen nevis depigmentozus ve nevis
flammeus birlikteliginin gdértldigu tek bir olguya rastlanmistir. Dippel
ve ark. 64 yasinda bir kadin hastada iki tarafli yerlesim gdsteren
nevls flammeus ve buna eslik eden sol kolda neviis depigmentozus
olgusu tanimlamislardir3. Dippel ve ark. bu tablonun, yeni bir FP alt tipi
olabilecegini 6ne strmuslerdir. Olgumuz da bu lezyonlarin birlikteliginin
yeni bir FP alt tipi olabilecedi gorisini destekler niteliktedir. FP'nin
etyolojisinde  bozulmus melanosit migrasyonu ve embriyogenez
boyunca aberran kan damarlari olusumu sorumlu tutulmustur4. Diger
bir hipotezde ise genetik olarak heterozigosite kaybi suclanmistir>. FP
olgularinin yaklasik olarak yarisinda eslik eden sistemik anomaliler tesbit
edilmistir6. Merkezi sinir sistemi ve kas iskelet sistemi basta olmak tizere
bir cok sistemde anomali gérilebilmektedir. Olgumuzda tablo deriye
sinirlydi ve yapilan incelemelerde ek sistemik anomali saptanmadi.
Sonucg

Sonug olarak nevis depigmentozus ve nevus flammeus birlikteliginin
yeni bir FP alt tipi olabilecegi goriisiini destekliyoruz ancak bu tablonun
yeni bir FP tipi olarak tanimlanabilmesi icin daha fazla olgu bildirimine
ihtiyac oldugunu distintyoruz.
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