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Ozet

Glomanjiyomlar kutanéz arteriyoven6z anastomozlari gevreleyen, isi diizenleyici fonksiyonu olan néromiyoar-
teryel hiicrelerden kaynaklanan selim tiimérlerdir. Soliter ve multipl tipleri vardir. Multipl glomanjiyomlar son
derece nadirdir ve daha sik gériilen soliter glomus tiimérleriyle klinik ve histolojik farkliliklar gésterirler.

Bu yazida konjenital multipl glomanjiyomlu, 18 yasinda, bir bayan hasta sunulmus ve glomanjiyomlara iliskin
literattir gézden gegirilmistir.
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Summary

Glomangiomas are benign tumors arising from neuromyoarterial cells surrounding cutaneous arteriovenous
anastomoses that serve as temperature regulators. They exist as solitary or multiple types. Multiple glomangi-

omas are extremely rare and differ from the more common solitary glomus tumors in their clinical presentati-
on and histological features. Here we present a 18-year-old female patient with congenital multiple gloman-

giomas and review the literature on glomangiomas.
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Karotid cisminin, glomus jugularenin ve va-
gal cismin paragangliyomlar yanisira kutane
glomanjiyomlar glomus ttimérleri bashgr al-
tinda incelenirler. Oysa, bu iki grup timor
orjinleri ve genetik 6zellikleriyle birbirinden
farklidir. Paragangliyomlar, APUD-amin pre-
kirsor alim-kullanim ve dekarboksilasyon
hiicre sisteminden kaynaklanirken, kutane
glomanjiyomlar viicut i1sisinin diizenlenme-
sinde rolli olan derinin glomus cisimciklerin-
den kaynaklanir. Her iki timor otozomal do-
minant model kalitimli bir aile gevresinde go6-
rilebilir'. Paragangliyomlarda kromozom
11'in uzun kolu tzerinde iki farkll gen lokusu
haritalanmis olmasina ragmen, kutane glo-
manjiyomda genin 1 p 21-22. kromozoma
lokalize oldugu saptanmistir'.

Bu yazida derinin glomus cisimciklerinden
kaynak alan glomus tiimérleri gézden ge-
girilmis ve multipl glomanjiyomlu bir olgu
sunulmustur.

Olgu

Onsekiz yasinda, bayan hasta, sol g6g-
slinde daha fazla olmak tizere viicudunun
degisik yerlerinde bulunan mavi lekeler ne-
deniyle klinigimize basvurdu. Sorgulama-
sinda sol goguste ufak mavi bir lekenin
dogustan oldugu 6grenildi. Sol gogusteki
leke 12-13 yasindan itibaren blylimeye
baslamis ve ayni dénemde viicudunun de-
disik yerlerinde gogustekilere benzer mavi
renkli yeni belirtiler ortaya ¢ikmis. Hastanin
6zgegmisinde bir 6zellik yoktu. Annesi, ba-
basi, 3'U kiz 2'si erkek olan 5 kardesi sag
ve saglikli idi. Ailede akraba evliligi yoktu.
Anne, baba, kardesler ve yakin akrabala-
rinda olgumuzdaki belirtilere benzer deri
bulgular saptanmadi.

Hastanin dermatolojik muayenesinde sol
gogulste i¢c kadranda yaklasik 6x2 cm.’lik
bir alanda grup olusturan 10 adet, bas-
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makla solmayan, yumusak, mavi renkli,2-6mm. arasi
degisen gaplarda makiil ve papiiller gézlendi (Sekil
1). Ayrica yiizde sag kas ustiinde 2mm. gapli, sag
omuzda 0.5 cm.gapli, sol kol i¢ ylizde 0.5 cm ¢apli,
karinda gobek altinda 3 mm.gapli, sol uyluk i¢ ytiz-
de 3 mm. gapli, sol kruris i¢ ylizde 0.5 cm. gapli tek
tek yerlesmis toplam 6 adet mavi renkli, basmakla
solmayan makdiler ve papller lezyonlar goérildu.
Hasta lezyonlarinda her zaman olmamakla birlikte
zaman zaman hafif bir hassasiyet oldugunu, ancak
hassasiyetin soguk, travma veya menstruasyonla
iliskisi olmadigini tanimladi. Agri yoktu. Sacli deri,
mukozalar ve tirnaklarda patolojik bir bulgu saptan-
madi.

Gogusteki, koldaki ve kruristeki lezyonlardan insiz-
yonel biyopsi yapildi. Multipl lezyonlarin biyopsilerin-
den yapilan kesitlerde, dermiste gok sayida, basik
endotelle doseli genislemis kivrintili vaskuler yapilar
izlendi. Endotel hiicrelerinin gevresinde genellikle iki
sira halinde kuboidal bigimde, uniform, vezikiler ni-
veli glomus hticreleri yer almaktaydi. Hiicrelerde si-
toplazma hafif eozinofilik 6zellikteydi. Mitoz ve ple-
omorfizm saptanmadi (Sekil 2). Kesitlere uygulanan
immunohistokimyasal incelemelerde bu hiicrelerin
alfa diiz kas aktin ve vimentin pozitif oldugu, desmin
ve S-100 negatif oldugu saptand: (Sekil 3). Bu bul-
gularla hastamiza multipl glomanjiyom tanisi kondu.

Hemogram, rutin biokimya incelemeleri, koagtilas-
yon testleri (protrombin zamani, protrombin aktivite-

Sekil 1: Sol gdgis i¢ kadranda lokalize, grupe, mavi
makiiler ve papitiler lezyonlar.

si, INR, APTT, fibrinojen), tam idrar tahlili normaldi.
Gaitada gizli kan saptanmadi. Meme ultrasonografi-
sinde, sol g6gis i¢ kadranda deriye lokalize hafif ka-
linlasma disinda bir 6zellik yoktu. Akciger grafisi, ba-
tin ultrasonografisi ve bilateral alt ekstremite derin
vendz sistem renkli doppler ultrasonografisinde bir
ozellik yoktu.

Gogus bolgesindeki lezyonlarin total eksizyonu igin
plastik cerrahi klinigi ile konstiltasyon yapildi. Hasta-
nin istegi ve onayi lzerine géglis bolgesindeki lez-
yon alani total olarak eksize edilerek primer kapatil-
di. Operasyondan 3 ay sonra sutur yerlerinde orta
siddette eritem vardi, hasta sonugtan kozmetik ola-
rak memnundu. Diger lezyonlara hasta istemedigi
icin herhangi bir tedavi girisiminde bulunulmadi ve
takibe alindl.

.‘nl - _|-.. - '..-._ e l.l".
hiicreleriyle doseli ektazik kivrintili
damar yapilan (HEX125).

Sekil 3: Glomus hticrelerinde alfa diiz kas aktin poziti-
fligi (X400).
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Tartisma

Glomus cismi tim sicak kanli hayvanlarin retikuler der-
misinde bulunan ve 1s1 degisikligine duyarl, 1si regiilas-
yon fonksiyonuyla iliskili kutandz arteriyovendz anasto-
mozlar gevreleyen néromiyoarteryel bir reseptdrddr.
Ozellikle parmak uglari ve timnak yataklarinda daha yo-
dun bulunur. Histolojik olarak egri bir anastomozla
(Sucquet-Hoyer kanall) baglantili afferent arteriyol ve
efferent venullu bir sant sistemini igerir’. Glomus tu-
moriindn orjini hakkinda gogunlugun goriisti Sucquet-
Hoyer kanal olsada tiimériin bazen dijital sinirler, ke-
mik, mide, mediastan, rektum, mezenter, dil gibi nor-
malde glomus cisimciklerinin bulunmadigi yerlerde ek-
topik yerlesim gdstermesi nedeniyle néral krest, peri-
sitler gibi diger olasiliklarda diglanamamaktadir’.

Deride glomus cisimlerinden kaynak alan glomus tu-
morleri gok nadirdir'®. Soliter veya multipl tipler ola-
rak sporadik veya ailevi modelde goérilirler'. Tim
glomus tiimorlerinin %10 kadar multipl tiptir, %90’
soliter glomus ttimérudiir'*®. Soliter glomus timérleri
genellikle tirnak yataginda veya bir ekstremitede (ge-
nellikle distal ekstremite) yerlesmis morumsu, mavi-
kirmizi renkte agrili sert nodullerdir. Soliter glomus
tumorleri Masson tarafindan 1924'te klasik semp-
tomlarin triadiyla tanimlanmistir (biiyiikliik orani digina
tasan istirap verici agri, lezyon yerine lokalize asiri
hassasiyet, 1si duyarliig)®. Agrinin temparatiir, travma
ve basing degismeleriyle tetiklenebilir olmasi, kigik
boyuta ragmen ekstremite agrisi yapmasi, hafif do-
kunmaya asiri hassasiyet gostermesi nedeniyle bu
timor subungual melanoma veya hemanjiyomdan
kolayca ayrilir. Subungual soliter timaérler kadinlarda
siktir ve ortalama 40 yas civarinda ortaya ¢ikar. Diger
yerlerdeki soliter timdorler esit olarak her iki cinste ve
daha erken yasglarda (ortalama: 25 yas) goériiliir. Bu
timorlerde ailesel 6zellik bildirilmemektedir®”.

Glomanjiyom terimini ilk kez 1935'de Bailey ileri
stirmustir®. Multipl familyal glomus timdorinin ilk ta-
nimlamasi ise 1936'da Tourain tarafindan yapilmis-
tir®.Multipl glomus timérleri (multipl glomanjiyom)
soliter glomus timdrlerinden daha yumusak, daha
basilabilir, mavimsi renkte, genellikle 1-83mm c¢apli
kuguk sinirl makil ve papliller, bazen genis nodiiller
veya birkag cm. gapli plaklar halinde gorilur®”. Sayi-
lari ortalama 10-20 adet olmakla beraber birkac ta-
neden 400 adede kadar lezyon sayilari bildirilmis-

|T

tir**7*" Vicudun tek bir bélgesine kisith bolgesel,
dissemine ve plak benzeri olmak lzere 3 tipi tanim-
lanmistir®”. Belirgin olarak gévdede ve Ust ekstremi-
telerde, nadir olarak sagli deri, yliz ve genital bolge-
de yerlesirler®®”. Yuz yerlesimi nadir olmasina rag-
men yakin zamanda fasyal glomanjiyomlu 7 olguluk
bir seri bildirilmistir'>. Nadiren menstruasyon ve ge-
belikte agri-hassasiyet tanimlayanlar olsa da lezyon-
lar genellikle asemptomatiktir®®. Multipl glomaniji-
yomlar erkeklerde daha siktir, baslangi¢ yasi do-
gumdan adolesana kadar degisir. Az sayida olsa da
30 yas Ustlinde baslayan olgular bildirilmistir®’. Kon-
jenital olan ¢ok az olgu bildirimi vardir. Bunlarin ¢o-
gu plak tipi olup viicutla biiytr ve zaman iginde yeni
lezyonlar ilave olur'®''>°,

Prolifere, nukleolt belirgin, uniform, berrak ve eozi-
nofilik sitoplazmali yuvarlak glomus hiicrelerince
cevrelenmis tek tabaka diizlemis endotel hiicreleriy-
le doseli dallanan vaskiler bosluklar glomus timoru-
niin tipik yapisini olusturur®. Soliter glomus timéri
ile multipl glomanjiyomlarin klinik farkliliklarinin yani-
sira histolojik farkliliklari da vardir. Soliter glomus ti-
morl iyi sinirlanmis olup, fibroz bir kapstille gevre-
lenmistir, sinir fibrillerine sahip olabilir, vaskiler en-
dotelle doseli bosluklarin boyutu kiguktir. Endotel
hiicrelerinin periferindeki glomus hticreleri multipl
tabakalar halindedir (2-3 tabakadan fazla) ve ¢ok
sayidadir. Multipl glomanjiyomlarda lezyonlar kapsii-
le degildir, sinir fibrilleri yoktur veya ¢ok azdir, eritro-
sit iceren diizensiz geniglemis biytk endotelyal
bosluklar vardir, periferdeki glomus hicreleri daha
az sayida olup en fazla 1-3 hicre tabakasi kalinligin-
dadir, bazen o kadar az olur ki hemanjiyomlardan
gugclikle ayrihr'”.

Olgumuzun multipl lezyonlarindan yapilan biyopsile-
rin degerlendirilmesi tipik multipl glomanjiyom histo-
patolojisi géstermistir.

immunohistokimyasal incelemelerde glomus hiicre-
leri alfa diiz kas aktin ve vimentin tarafindan pozitif
boyanma gdsterirler. Glomus timérlerinde kas belir-
leyicisi olan desminle de zaman zaman boyanma
gorilebilir. Glomus timéri suphelenilen olgularda
bu lig boyamanin yapilmasi énerilmektedir'®. Olgu-
muzda tipik glomanjiyomlarda beklendigi gibi gticli
alfa duz kas aktin ve vimentin pozitifligi ile desmin
negatifligi vard.
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Soliter ve multipl lezyonlarin ultrastriikturel galisma-
larinda glomus hiicrelerinin diiz kaslara ait bazi 6zel-
likleri( sitoplazmik miyofilamentler, yogun cisimcikler,
subplasmalemmal plaklar, bazal lamina ve belirgin
pinositoz) gdsterdigi saptanmistir. Bu nedenle bas-
langicta perisit olarak distnllsede glinimizde go-
gu yazar glomus hicrelerini modifiye diiz kas hiicre-
si olarak kabul etmektedir®. immiinohistokimyasal in-
celemelerde glomus hiicrelerinin BMA 120 ve anti-
von Willenbrand faktor gibi endotel belirleyicilerle
boyanmamasida bu fikri desteklemektedir®.

Multipl glomus tiimérleri Happle ve Konig tarafindan
tip 2, segmental tutulum gd&steren otozomal domi-
nant deri hastaliklan listesine ilave edilmistir’. Otozo-
mal dominant deri hastaliklarinda tip 1 segmental
tutulum nonmozaik fenotiple uyumlu, segmental yer-
lesimli linear veya yama tarzi lezyonlar tanimlar, dif-
fuz lezyonlar yoktur. Tip 2 tutulumda bant veya yama
tarzi lezyonlarin segmental yerlesimi yani sira benzer
ozellikte daha hafif lezyonlarin diffuz dagilimi gordilur,
tip 1'e gére daha agir seyirlidir. Otozomal dominant
kalitim tip 2 segmental tutulum distndlen olgularin
bir kisminda aile hikayesinin bulunmadigi gorilmus-
tur®*™. Bizim olgumuzda da sol goguste dogumsal
segmental bir yerlesim olmasi ve zaman iginde vi-
cudun diger kisimlarinda benzer yeni lezyonlarin or-
taya ¢ikmasi nedeniyle diger olgularda da oldugu gi-
bi molekiler galismalarla desteklenmesede bu yerle-
sim modelinin tip 2 segmental tutulumla uyumlu ola-
bilecegini duistindiik.

Multipl glomus tlimérleri mavi nevuslar ve baslica
blue rubber bleb nevus (BRBN) olmak lizere vendz
malformasyonlardan ayrilmalidir. Ven6z malformas-
yonlarda derideki lezyonlar basinca hassas olup ko-
layca ¢okerler. Oysa glomanjiyomlar basinca daha
direnglidir, travmayla ¢ékmeleri ve renk degistirme-
leri daha az gorilur, daha lobule, kaldinm tasi goru-
niimiinde ve daha koyu mavi renklidirler. En sik ka-
nstigit BRBN'de deri yanisira baslica gastrointestinal
sistem (GIS) olmak lizere i¢ organlarda multipl ka-
vernéz hemanjiyomlar vardir. Bu hastalarda GIS tu-
tulumuna bagl rektal kanama ve anemi bulunabilir.
BRBN veya diger ven6z malformasyonlarin histoloji-
sinde ince endotel tabakasiyla 6rtult kaverndz dilate
vaskiiler bosluklari ince veya kalin fibroz bir dokunun
cevreledigi gorilir. Glomus hicrelerinin gériilme-
mesi kesin ayinmi saglar*>'%. Venografi ve MRI glo-

mus timorleri ile vendz malformasyonlarin ayirici ta-
nisini yapmada pek degerli bulunmamistir'®,

Multipl kutane glomanjiyomlar genellikle internal ti-
morlerle birlikte degildir. Ancak literatiirde kutanéz
tutulum olmaksizin mide, akciger, kemikte visseral
yerlesimli glomus timdrleri bildirilmistir®®. Nadiren
arteriyovenoz fistlller, parmak eklemlerinde noduler
lezyonlar, brakiyodaktili, MEN Il (multipl endokrin ne-
oplaziler) ile birlikte olabilirler®. Mc Evoy ve arkadas-
lari multipl glomus tlimorlt olgularinda trombosito-
peni bildirmislerdir. Lezyon sayisi 400'den fazla olan
bu olguda trombositopeniye kavernéz hemanjiyom-
larda da goriilebildigi gibi trombosit yikiminin sebep
olabilecegi dustintilmustur'. Multipl glomanjiyomlu
hastalarda koagtilasyon bozukluklari gibi olasi birlik-
telikler arastinlmalidir. Ancak klinikte gérinmeyen
lezyonlar tespit etmek amaciyla anjiyografi, venog-
rafi, pletismografi ve termografi gibi tetkiklerin yapil-
mas! dedersiz bulunmustur. Ekstremiteye lokalize
lezyonlarda ekstremitede atrofi gibi ilave klinik bul-
gular varsa damarsal anomali arastirmasi 6nerilmek-
tedir**. Olgumuzun sistem taramalarinda patolojik
herhangi bir bulgu saptanmamistir.

Zamanla gerileme gdstermeyen multipl glomaniji-
yomlarda kozmetik nedenlerle veya semptomlarin ra-
hatlatiimasi igin tedavi istenebilir. En etkili tedavi
yontemi lezyonlarin cerrahi gikariimasidir'®. Derin in-
filtratif lezyonlarda yetersiz eksizyon, genis lezyonlar-
da sekil bozucu skarlar nedeniyle tedavi her zaman
basariyla sonuglanmayabilir. Bizim hastamizda goé-
gusteki lezyonlar cerrahi girisime imkan verdigi igin
total eksizyonla basarili bir sonug elde edilebilmistir.
Lezyonlarin yerlesimi ve yayginh@nin cerrahiye im-
kan vermedigi durumlarda diger tedavi segenekleri
disunulmelidir. % 23.4 sodyumkloriir, %33 sodyum
tetradekolesil siilfat ile skleroterapi, karbondioksit ve
argon laser tedavileri yanisira elektron isin tedavisi
ile basarili sonuglarin bildirildigi galismalar bulun-
maktadir'”*°,
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