Bir Vulvar Fordyce Anjiokeratoma Olgusu
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Ozet

Summary

Amag:Anjiokeratomlar, benign, hiperkeratozik yiizeyli damarsal
papiiler lezyonlardir. Vulvar anjiokeratom kadimlarda genital
bolgede nadir goriilen bir deri hastalig1 olup etyopatogenezi
tam olarak anlagilamamustir.

Olgu sunumu: Vulvada ¢ok sayida kirmizi papiiler lezyonlar: ve
alt ekstremitelerde varikéz genislemeleri olan 56 yasindaki
kadin hasta sunulmaktadir.

Sonuc: Histopatolojik inceleme tipik anjiokeratom o&zellikleri
gosterdi. Bu olguda vulvadaki anjiokeratom lezyonlarinin alt
ekstremitelerdeki yiiksek vendz basinca sekonder olabilecegi
disiinildi.

Anahtar Kelimeler: Fordyce anjiokeratoma, Vulva, Varis
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Objective:Angiokeratomas are benign vascular papules that have
an overlying hyperkeratotic surface. Vulvar angiokeratoma
is a rare skin disease observed in females on the genital re-
gion and etiopathogenesis of the disease is unclear.

Case report: A female patient of 56 —year-old is presented, who
had multiple red papules on the vulva and varicose dilata-
tions on the lower extremities.

Conclusion: Histopathological examination showed typical
features of angiokeratomas. In this case, we thought that the
angiokeratomas of the vulva might be secondary to high
venous pressure on the lower extremities.
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Anjiokeratoma, yiizeyel dermadaki ektazik damarla-
rin hiperkeratozik epidermis altinda yerlesimi ile karakteri-
ze vaskiiler lezyonlar1 tanimlamak i¢in kullanilan bir te-
rimdir (1,2).

Genellikle  klinik  6nemi  olmayan
anjiokeratoma lezyonlari, nadiren Sliimle sonuglanabilen
metabolik bir hastaligin belirtisi olarak yaygin tutulum
gosterebilmektedir. Anjiokeratomalar i¢in bes klinik tip
tanimlanmistir (3).

zararsiz

1. Anjiokeratoma sirkumskriptum

2. Mibelli’nin anjiokeratomasi

3. Soliter anjiokeratoma

4. Skrotal ya da vulvar anjiokeratoma

5. Anjiokeratoma korporis diffuzum (Fabry hastali31)

Tiim klinik tiplerin ortak mikroskobik 6zelligi degisik
derecelerde hiperkeratoz gosteren epidermis altinda endotel
hiicreleri ile ¢evrili dilate ince duvarli vaskiiler yapilardir
4).

Mibelli’nin anjiokeratomasi otozomal dominant,
anjiokeratoma korporis diffuzum X’e bagli resesif kaliim
modeli gosterirken digerleri edinsel gelisim gosterirler.
Tiim klinik tipler i¢inde en nadir goriilen anjiokeratoma
korporis diffuzum iken, en sik goriilen Fordyce’in
anjiokeratomasi olup, skrotal ya da vulvar yerlesim goste-
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ren 2-4 mm c¢apinda multipl vaskiiler papiiler lezyonlarla
karakterizedir (5).

Bu bildiride 56 yasindaki kadin hasta, vulvar
anjiokeratoma lezyonlarmnin alt ekstremitelerde varikoz
dilatasyonlarla birliktelik gostermesi ve nadir goriilen bir
dermatoz olmasi nedeniyle literatiir bilgileri 1s181inda su-
nulmaktadir.

Olgu

Elli alt1 yaginda kadin hasta, dig genital bdlgesindeki
¢ok sayida deriden kabarik olusumlar nedeniyle poliklini-
gimize basvurdu. Dermatolojik muayenesinde sol labium
major’da yogunluk gdsteren 1-2 mm ¢apli multipl vaskiiler
papiiler lezyonlar saptandi (Sekil 1). Ayrica her iki alt
ekstremitede yaygin varikdz dilatasyonlar gozlendi. Sol
bacakta sag bacaga gére 2 cm cap artis1 saptandi. Olgu,
vulvar bolgedeki lezyondan alinan punch biyopsi 6rneginin
histopatolojik  incelemesinde  epidermiste  belirgin
hiperkeratoz, akantoz ve papillomatoz ile altindaki
dermiste genis limenli dilate damarlar gbzlenmesi nede-
niyle anjiokeratoma olarak degerlendirildi (Sekil 2).

Varikéz dilatasyonlar nedeniyle istenen kalp damar
cerrahisi konsiiltasyonunda yaygin vendz dilatasyonlar
yanisira periferik nabizlar agik olup, sol bacakta sag bacaga
kiyasla 2 cm ¢ap artis1 saptandi. Palpasyonla hassasiyet, 1s1
artisi ile agrn saptanmadi. Derin ven trombozu ve
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Sekil 1. Vulvada anjiokeratoma lezyonlari.

Sekil 2. Epidermiste belirgin hiperkeratoz, akantoz ve papillomatoz ile
altinda genis liimenli dilate damarlar (HEx100).

tromboflebit diigiiniilmedi. Bu bulgularla hastaya 2x300
mg troxerutin (vasoprotektan), 1x100 mg asetil salisilik
asit ve varis gorabi Onerilerek bilateral alt ekstremite venoz
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doppler ultrasonografik incelemesi istendi. Alt ekstremite
derin ven sisteminin renkli doppler ultrasonografik
incelemesinde derin ven trombozu ve anlamli yetmezlik
bulgusu goézlenmedi. Diger biyokimyasal incelemeler
normal smirlardaydi. Anjiokeratoma lezyonlarina yonelik
herhangi bir tedavi uygulanmasina gerek goriilmedi.

Tartisma

Skrotal anjiokeratomalarin varikosel, inguinal herni,
tromboflebit ile birliktelikleri tanimlanmistir (6). Bu durum
anjiokeratoma lezyonlarinin lokal olarak vendz hidrostatik
basinci arttiran sebeplerin sonucu oldugunu diisiindiirmek-
tedir. Ayn1 sekilde kadinlarda vulvada goriilen lezyonlarin
da gebelik sirasinda artan vendz basincin sonucu olduguna
dair yayinlar bildirilmittir (7).

Bizim olgumuz da iki gebeligi sirasinda bacaklarinda
varikdz genislemelerin arttigini ve bunun sonucu olarak sol
bacagindan bir varis ameliyat1 gecirdigini ifade etmekteydi.
Hastanin sol bacagindaki 2 cm ¢ap artis1 yanisira, varikoz
dilatasyonlarin hastanin sol bacaginda yogunluk gostermesi
ve anjiokeratomlarin da aymi gekilde sol labium majorda
daha yogun olarak gozlenmesi, vendz basing artist
etyopatogenezini destekleyen bir bulgu olarak degerlendi-
rilmigtir.  Hastamizin ikinci dogum sonrasinda kullandigt
dogum kontrol haplari da suglanan etyolojik faktorler
arasindadir (8).

Anjiokeratoma sirkumskriptum, papiller dermis da-
marlarinin malformasyonu olarak ortaya ¢ikar. Epidermis
degisik derecelerde akantoz, papillomatoz ve kompakt
hiperkeratoz gosterir. Epidermik kretler dilate damarlari
kismen ya da tam olarak ortebilir (9).

Klinik olarak ayirict tanida verriikoz hemanjiom ve
lenfanjioma sirkumskriptum diigiiniilmelidir (10). Bununla
beraber, gelisen intravaskiiler papiller endotelyal hiperplazi
ya da tromboz nedeniyle histopatolojik olarak malign
melanomla ayirict tan1 yapilmas: gerekebilir (11).

Anjiokeratoma lezyonlarmin tedavisi genellikle ge-
reksizdir. Sunirli sayidaki lezyonlar kriyoterapi ya da
elektrocerrahi ile yokedilebilir. Yine tunable dye laser ve
argon laser tedavilerine iliskin yayinlar da bildirilmistir (1-
3).

Otozomal dominant kalittm modeli gdsteren
Mibelli’nin anjiokeratomu el ve ayak parmak sirtlarinda
hiperkeratozik papiiler lezyonlarla karakterize olup kadin-
larda akrosiyanoz ve pernio ile birliktelik gosterebilir. Bu
durum soguk hasarin tetikleyici oldugu seklinde agiklan-
mistir (12).

Soliter ~ anjiokeratoma  siklikla alt  ekstremite
lokalizasyonu gosterir. Papiller dermis duvarina travma ya
da kronik bir irritasyon sonucu ortaya ¢ikar. Ayirict tanida
verrii, melanositik neviis ve malign melanom diisiintilmeli-
dir (4).
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Anjiokeratomanin en nadir goriilen ve X’e bagh
resesif gecis gosteren sekli olan anjiokeratoma korporis
diffusum, lizozomal hidrolaz galaktozidaz A enzimindeki
kalitsal defekt sonucu ortaya cikar. Heterozigot kadinlar
asemptomatik tasiyici olup, hastalik homozigot erkeklerde
ortaya c¢ikar. Korneal distrofik degisiklikler (cornea
verticillata) hafif olgu ve tasiyicilarda hastaligin diagnostik
bulgusudur. Enzimatik defekt sonucu triheksozil
seramidlerin agirlikta oldugu noétral glikosfingolipidler
ganglion hiicreleri, sinirler, kornea, kalp ve bobreklerin
yanisira dermisin diiz kas lifleri, perisit, fibroblast ve
endotel hiicre lizozomlarinda birikerek hastalik ortaya
cikartirlar. 1 mm’den daha kiigiik ¢aptaki punktat koyu
kirmiz1 papiiller, kalga, uyluk, genital bolge ve karnin alt
kisminda yerlesim gosterirler (12). Bunun diginda
anhidrozis, kuru deri diger deri bulgular1 olup, hipertermik
krizler ortaya ¢ikabilir. Glikolipid birikimi sadece
anjiokeratom lezyonlarma sinirli olmayip normal deride de
goriilebilir (13).

Fabry olgularinda errektdr pili kasi ve arteriol i¢i diiz
kaslar ile endotel hiicrelerindeki  vakuolizasyon
hematoksilen eozin ile boyali kesitlerde spesifik bir ipucu
olabilirse de glikolipid birikiminin gosterilebilmesi igin
yeterli olmayabilir. Bu durumda, Sudan black B (14) ve
periyodik asit-Schiff (15) gibi 6zel boyalar vakuoller igi
glikolipid birikiminin gosterilmesini saglayabilir. Yine
elektron mikroskobik incelemede, endotel hiicrelerinde,
perisit, fibroblast, errektor pili kasi ve ekrin bezlerde yogun
lipid birikimi Fabry hastalifma 0zgli olup diger
anjiokeratomlarda goriilmezler(16).

Sonug olarak farkli klinik formlarda ortaya g¢ikabilen
anjiokeratoma lezyonlari, genellikle tedavi gerektirmemek-
le birlikte nadiren de olsa, Fabry hastaliginda oldugu gibi
ciddi santral sinir sistemi, kardiak ve renal sistemik tutu-
lum bulgular ile ortaya ¢gikabilmektedir.
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