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Lower Extremities

OZET Unilateral nevoid telenjiyektazi, ilk kez 1899 yilinda Alfred Blaschko tarafindan tanimla-
nan, dermal telenjiyektazilerle karakterize, unilateral dermatomal veya blaschkoid paternde dagi-
lim gosteren nadir bir deri hastaligidir. Hastaligin konjenital ve edinsel olmak {izere iki formu
bulunmaktadir. Edinsel form kadinlarda, konjenital form erkeklerde daha sik gériilmektedir. Sik-
likla trigeminal, servikal (C3-C5) ve tiist torakal dermatom alanlarinda goriilmekle beraber daha
nadir olarak lumbal veya sakral dermatom alanlarinda da izlenebilmektedir. Bu ¢alismada, lezyon-
larin sol alt ekstremitede, lumbal ve sakral (L5-S1) dermatomlarda dagilim gosterdigi edinsel uni-
lateral nevoid telenjiyektazi tanisi konulan, sekiz yasindaki kiz olgu sunulmustur. Unilateral nevoid
telenjiyektazinin nadir gériilmesi ve bildirilen ¢ok az sayida alt ekstremite yerlesimli hasta bulun-
masi1 nedeni ile literatiir bilgileri ile birlikte tartigilmas1 amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Alt ekstremite; gocuk; telenjiyektazi

ABSTRACT Unilateral nevoid telangiectasia is a rare cutaneous disease characterized by unilateral
dermatomal or blaschkoid distrubution of superficial dermal telangiectasia, first described by Alfred
Blaschko in 1899. Unilateral nevoid telangiectasia can be congenital or acquired. Whereas con-
genital forms mainly seen in men, acquired forms seen in female. It is located on the trigeminal, cer-
vical (C3-C5) and upper thoracic dermatomes but more rarely in the lumbar or sacral dermatomes.
‘We present an 8 years-old girl patient with a diagnosis of acquired involving left L5-S1 dermatomes.
Since unilateral nevoid telangiectasia is seen rarely and very few reported cases of patients with
lower extremity, it is discussed in the light of the literature data.

Keywords: Lower extremity; child; telangiectasis

nilateral nevoid telenjiyektazi (UNT), ilk kez 1899 yilinda Alfred

Blaschko tarafindan tanimlanan, dermal telenjiyektazilerle karak-

terize dermatomal veya blaschkoid dagilim gosteren nadir bir deri
hastaligidir. UNT’yi tanimlamak i¢in birgok farkl isim kullanilmigtir. Wil-
ken ve ark. tarafindan 1978 yilinda tanimlanan unilateral dermatomal yii-
zeyel telenjiyektazi hastaligi en iyi tanimlar iken; UNT daha ¢ok kabul
gormistiir."?

Bu ¢aligmada, sol alt ekstremitede lumbal ve sakral (L5-S1) dermatoma
uyan bolgede dagilim gosteren, edinsel UNT tanisi konulan sekiz yasindaki
kiz olgu sunulmugstur. UNT nin nadir goriilmesi ve bildirilen ¢ok az sayida
alt ekstremite yerlesimli hasta bulunmasi nedeni ile literatiir bilgileri ile bir-
likte tartigilmasi amaglanmagtir.
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I OLGU SUNUMU

Sekiz yasindaki kiz olgu, yaklasik 2 yildir sol ayak
parmak uclarinda tek tarafli kirmizi-siyah renkte
kagintili lezyonlarin varlig: yakinmasiyla poliklini-
gimize getirildi. Olgunun ek baska bir hastalig:
veya ilag¢ kullanimi yoktu. Ailede benzer yakinma-
larin olmadig1 6grenildi.

Dermatolojik muayenesinde sol L5-S1 derma-
toma uyan bolgede, ayak plantar yiiz 3. 4. ve 5. par-
mak distal falanksindan bacak ve uyluk lateraline
uzanan, basmakla solmayan, eritemli zeminde mi-
limetrik ¢apli multipl telenjiyektazi ve papiil goz-
lendi (Resim 1). Olgu ve ebeveyni bacak ve
uyluktaki lezyonlar1 muayene sirasinda fark ettik-
lerini, bu nedenle de ne zaman ortaya ¢iktigin1 bil-
mediklerini ifade etmekte idiler.

Olgunun yapilan fizik muayenesinde oral mu-
koza dogaldi. Palmar eritem, asit, hepatosplenome-
gali saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde; kan
sekeri, kan {ire azotu, serum kreatinin, inorganik
fosfor, iirik asit, serum kalsiyum, total ve direkt bi-
lirubin, kolestrol, aspartat aminotransferaz, alanin
aminotransferaz, alkalen fosfataz, laktat dehidro-
genaz, tam idrar analizini kapsayan biyokimyasal

testler ile dehidroepiandrosteron siilfat, dehidro-
epiandrosteron, progesteron, androstenediol, folli-
kiil uyarict hormon, luteinize edici hormon, total
ve serbest testosteron, dstrojen seviyelerini iceren
hormon profili normal sinirlar igerisinde idi. He-
patit ve HIV serolojisi negatifti. Abdomen ultraso-
nografi normal olarak degerlendirildi.

Lezyondan “punch” biyopsi ile alinan mater-
yalin histopatolojik incelemesinde, epitelyum al-
tinda sayica artmis ve genislemis, vaskiiler ve
lenfatik kanallar izlendi. Vaskiiler yapilar cevre-
sinde lenfoid hiicre infiltrasyonu mevcuttu (Resim
2A). LCA (CD45) immiinohistokimyasal boyasi ile
damarlar cevresindeki lenfoid hiicrelerde pozitif
immiin reaktivite belirlendi (Resim 2B). Ostrojen
reseptorii (OR) ve progesteron reseptorii (PR) ile
immiin reaktivite saptanmadi. Bu klinik ve histo-
patolojik bulgular egliginde edinsel UNT tanis1 ko-
nuldu. Olguya lazer tedavisi dnerildi.

I TARTISMA

UNT, her yastaki populasyonu etkileyebilen nadir
goriilen vaskiiler deri hastaligidir. Lezyonlar kiigiik
ya da biiyitk boyutlu olup, lineer dagilim goster-
mekte ve lezyona basing uygulandiginda solabil-

RESIM 1: Sol L5-S1 dermatomu boyunca dagjilim gésteren telenjiyektazi ve papiiller A-B), Dermoskopide sol ayak plantar yiiz 3.parmak distal falanksinda eritemli zeminde

papliller C) (Crijinal bilyitme: X30).
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RESIM 2: Epitel altinda sayica artmis ve genislemis vaskiler ve lenfatik kanallar (H+E, x100) (A), LCA ile damarlar cevresindeki lenfoid hicrelerde pozitif boyanma (LCA,

x100) (B).

mektedirler.” Hastaliin konjenital ve edinsel
olmak tizere iki formu bulunmaktadir.!* Konjeni-
tal formlar erkeklerde, edinsel formlar ise kadin-
larda daha sik goriilmektedir. Edinsel form siklikla
puberte veya gebelik sirasinda goriilmekte; ancak
herhangi bir yasta da ortaya ¢ikabilmektedir. Ol-
gumuz, lezyonlar sekiz yasinda baglayan bir kiz ¢o-
cuktu.

Hastalik siklikla viicudun sol lateralinde, tri-
geminal, servikal (C3-C5) ve iist torakal derma-
tom alanlarinda yerlesmektedir. Ancak, sag
lateralde veya lumbar ve sakral dermatomlarda
yerlesen nadir olgu bildirimleri de bulunmakta-
dir."? Olgumuzdaki lezyonlarin daha nadir izle-
nen lumbal ve sakral dermatomal dagilimh
oldugu gorilmektedir.

Tanglertsampan ve ark. tarafindan yapilan yeni
bir siniflamada; edinsel UNT, nedenin saptanip sap-
tanmamasina gore ikiye ayrilmistir (Tablo 1).°

UNT; puberte, gebelik, kronik karaciger has-
talig1, hepatit B ve C enfeksiyonlari, portal hiper-
tansiyon, metastatik karsinoid sendrom, alkolizm
veya oral kontraseptif kullanimi gibi hiperostroje-
nik durumlarda ortaya ¢ikabilmekte ya da siddet-
lenebilmektedir."*® Hastalifin cogu zaman puberte
baslangicinda ve gebelik sirasinda goriilmesi hipe-
rostrojenizme bagh oldugunu disiindiirmektedir.”®
Karaciger yetmezligi ve sirozun da strojen meta-
bolizmasinda bozulma sonucu hiperéstrojenemiye
neden oldugu ve spider anjiyom gibi vaskiiler anor-
mallikler arasindaki korelasyonu iyi bilinmektedir.'
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Yapilan arastirmalarinda, olgumuzda herhangi bir
sistemik hastaliga rastlanilmamistir.

Ancak kimi aragtirmacilar bildirilen hastalarin
¢ogunda, alinan doku 6rneklerinde dstrojen-pro-
gesteron reseptor pozitifliginin az ya da hig¢ goste-
rilememesinden  dolayi,  hiperdstrojenizmin
telenjiyektazi gelisiminin altinda yatan neden ol-
madigin ileri siirmektedirler.” Histopatolojik ke-
sitler {izerinde Ostrojen ve progesteron reseptorii
varlig1 degerlendirildigi bildirilen hastalardan yal-
nizca 1 olguda hem OR hem de PR igin pozitif, 1
olguda sadece OR pozitifligi ve 1 olguda sadece PR
pozitifligi izlenmistir.! Olgumuzda immiinohisto-
kimyasal boyamada 6strojen ve progesteron resep-
torleri ile immiin reaktivite saptanmamistir.

Ostrojen veya progesteron reseptorlerinin do-
lasimdaki seks hormonlarina kars: daha duyarh
olabilecegi ve kromozomal mozaisizm UNT nin eti-
yopatogenezini agiklamak igin ileri siiriilen diger

TABLO 1: Tanglertsampan ve ark. tarafindan yapilan
yeni UNT siniflamasi.®

|. Konjenital
Il Edinsel
(a) lliski saptanan nedenler
1. Ostrojen; gebelik, kadinlarda gocukluk gagi/puberte,
etkeklerde adrenars
2. Karaciger hastaliklari; alkolizm, siroz, karsinoid timér,
karaciger metastazi, hepatit B ve hepatit C enfeksiyonu
3. Deri hastaliklari; pyojenik graniilom?, polimorf 151k erlipsiyonu?

4. Diger; hipertiroidizm, kemoterapi sonrasi?

(b) liski saptanmayan
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teoriler arasinda yer almaktadir, ancak heniiz is-
patlanmamugtir.>’

Hastaligin ayiric1 tanisinda baglica hemanji-
yom, anjiyoma serpiginozum ve nadiren neviis
flammeus yer almaktadir. Hemanjiyomun histopa-
tolojisinde UNT’ye kiyasla daha belirgin vaskiiler
proliferasyon goriilmektedir. Anjiyoma serpigino-
zumda ¢ok sayida kirmizi veya mor renkli punk-
tat lezyonlar kiiclik kiimeler ya da gruplar
halinde serpiginéz paternde dagilmakta ve
daha siklikla alt ekstremite yerlesmektedirler.
Ayrica, histopatolojisinde UNT’den farkli olarak
dermiste inflame olmayan kalin duvarhi dilate
vaskiiler yapilar mevcuttur. Neviis flammeus
daha makuler goriintime sahiptir ve dogumdan
sonra goriilebildiginden konjenital UNT ile ay1-
rict taniya girmektedir.! UNT nin histopatolojik
incelemesinde minimal kronik inflamasyon ile
birlikte yiizeyel papiller dermal telenjiyektazi
saptanmaktadir."? Olgumuzda, lezyondan alinan
biyopside perivaskiiler lenfoid hiicre infiltras-
yonu, dermiste damar yapilarinda telenjiyektazik
degisiklikler izlenmis ve UNT ile uyumlu bulun-
mustur.

Edinsel UNT’de altta yatan nedenlerin saptan-
mas1 ve uygun tedavisi 6nemlidir. Gebelik done-
mini veya oral kontraseptif haplarin kesilmesini
takiben Ostrojen seviyelerinin diigmesiyle telenji-
yektazik lezyonlarda gerileme olabilmektedir.”
Diger edinsel veya konjenital tek tarafli UNT lerde
ise lezyonlar kalicidir.!

UNT’de lezyonlar genellikle asemptomatik
olup, tedaviye gereksinim olmasa da hastalar koz-
metik nedenlerle tedavi talebinde bulunabilmek-
tedir. Pulsed-dye lazer, giivenli ve etkili bir tedavi
seklidir, ancak tedavi sonrasinda lezyonlar tekrar
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ortaya ¢ikabilmektedir.'’ Tek 6nemli yan etki ge-
¢ici pigment degisimidir.

UNT’nin patofizyolojik 6zellikleri hélen bi-
linmemektedir ve daha iyi anlamak i¢in daha ileri
caligmalara ihtiya¢ vardir. Nadir gériilmesinin
yani sira, altta yatan bagka hastaliklar olabilece-
ginden detayli anamnez ve fizik muayene yapil-
mali, etiyolojiye yonelik gerekli tim tetkikler
istenmelidir.

Hasta Onam Notu

Hastadan bilgilendirilmis onam notu alinmigtir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan aragtirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karari olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
cikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iligkisi, danigsmanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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