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Familiyal Glomanjiyomatozis: Olgu Sunumu

Familial Glomagiomatosis: Case Report
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Glomanjiyomatozis asemptomatik ¢oklu pembeden maviye nodiiller veya plaklar seklinde ortaya ¢ikan deride bir arteriovendz
malformasyondur. Lezyonlarin ¢oklu olarak gorilmesi oldukca nadirdir ve tiim olgularin %10’unu temsil eder. Ailevi olgular, glomulin
genindeki mutasyonlardan kaynaklanir. Genellikle geng eriskinlerde subungual bélgeleri tercih eden glomus tiimérlerinin aksine,
glomanjiyomatozisler cogunlukla cocuklarda veya ergenlikte viicudun cesitli yerlerinde goriilen birden fazla lezyonlarla kendini gosterir.
Bu makalede ailesel yaygin kiitan6z glomanjiyomatozis tanisini almig 24 yasinda bir erkek olguyu sunuyoruz.
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with familial diffuse cutaneous glomagiomatosis.

Giris

Glomanjiyomatozis, glomus hicrelerinin ~ kiglik  kimeleriyle
cevrili, dilate venlerin varli§i ile karakterize glomus timérinin
morfolojik varyantidir (1). Glomanjiyomlar cogunlukla hastalarda

coklu lezyon halinde bulunur. Bazen hastalarda klinik tablo,
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Glomagiomatosis is an arteriovenous malformation of the skin that occurs as asymptomatic multiple pink to blue nodules or plaques.
Multiple occurrences of lesions are extremely rare and represent 10% of all cases. Familial cases are caused by mutations in the glomulin
gene. In contrast to glomus tumors, which generally prefer subungual regions in young adults, glomagiomatosis often manifests itself
with multiple lesions in various parts of the body in children or adolescence. In this article, we present a 24-year-old male case diagnosed

familiyal glomanjiyomatozis olarak adlandirilan bircok sayida veya
tekrarlayan nodiillerden olusan bir glomanjiyom tiimériniin bir
varyantini olarak karsimiza cikar (2). Biz bu makalede gévdesinin
belirli yerlerinde ¢oklu, yumusak, mavi ve palpasyonla agrili
nodulleri olan ve aile Gykisi bulunan 24 yasindaki “familyal
glomanjiyomatozis”li bir erkek hastayl sunuyoruz.
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Olgu Sunumu

Yirmi dort yasinda erkek hasta, poliklinigimize viicudunun cesitli
yerlerinde mavi renkte lekeler sikayeti ile bagvurdu. Lezyonlarin 3
yasindayken kendiliginden gelistigini ve daha sonra giderek arttigini
tarif etti. Aile dykisiinde baba ve amcada da benzer sikayetlerin
oldugunu tarifledi. Hastanin dermatolojik muayenesinde kollar,
bacaklar, ayak tabaninda, gévde 6n ve arka ylizde, 0,5-1,0 cm
boyutlarinda degisen palpasyonla hassas mor renkli subkitan
yerlesimli cok sayida noddler lezyon saptandi (Resim 1). Histolojik
incelemede, endotel hiicreleri dermis ve yag dokusunda birkag ve
birkag adet dis glomus hicresi tabakasi ile kaplanmis genis kistik
olarak alanlar mevcuttu. immiinohistokimya, boyamasinda timér
hiicrelerinin alfa-diz kas aktin icin pozitif saptandi (Resim 2). Hasta
bu bulgularla familiyal glomanjiyomatozis tanisi aldi.

Hastadan aydinlatiimis onami formu alinmistir.

Tartisma

Multipl familiyal glomanjiyomlar, otozomal dominant gecisli nadir
vaskuler timorlerdir. Cogu hastada derinlige bagl olarak kirmizi,
mor, mavi gibi farkli renklere sahip pigmentli subkitan nodiller ile
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kendini gosterir (3). Genellikle ergenlik déneminde ortaya ¢ikarlar
ve derinin tim kisimlarini icerebilirler. Multipl glomus timéorleri,
soliterlerden daha az yaygindir ve soliter glomanjiyomlarin
aksine agnili degildir (4). Histopatolojik olarak 6zelligi, birkag
adet glomus hiicresiyle cevrili genis o6lciide dilate vaskdler
bosluklarla  karakterizedir. immiinohistokimyasal ~calismalarda
glomus hiicreleri diiz kas antijeni (*SMA) ve vimentin 2 ile
pozitif boyanir, endotel marker BMA-120 ve anti-Von Willebrand
faktord, diger hemanjiyomlardan ayirmak icin yararli bir testtir (5).
Glomanjiyomdaki malign degisiklik oldukca nadirdir ve sadece
birka¢ olguda literatiirde bildirilmistir. Multipl glomanjiyomlarin
klinik ayirici tanisinda vendz malformasyon, dzellikle mavibleb neviis
sendromunu dislamak adina mutlaka histopatolojik calismalar
yapilmalidir (2). Tedavi o6ncelikle histolojik tani onaylandiktan
sonra agri veya kozmetik nedenlerden semptomatik rahatlatmaya
yoneliktir. Blyiik yiizeyel lezyonlarda, yara izi birakabilecedi icin
cerrahi girigim ¢ok onerilmemekle birlikte CO, ve argon lazerler
ile tedavi tercih edilebilir. Skleroterapi ve elektron beam terapi,
diger tedavi secenekleri arasinda yer almaktadir (6). Olgumuzun
soygecmisinde 3 jenerasyonda benzer lezyonlarin oldugu 6grenildi.

Resim 2. Derin dermis ve subkitan dokuya dogru uzanan ektatik damarlar, vaskiiler yapilarin duvarlarinda dar eozinofilik sitoplazmali yuvarlak

ntikleuslu glomus hiicreleri (H&E, x100)
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Lezyonlar cocukluk ¢adindan beri bulunmaktaydi. Agrili olan
bu lezyonlarin zaman iginde sayica artmis oldugu tespit edildi.
Bizde olgumuzda lezyonlara yonelik aterosklerol ile skleroterapi
uyguladik ve lezyonlarda ilk tedavide orta derede kiictilme sagland
ancak agridan dolay hasta 2. tedaviyi kabul etmedi.

Sonug olarak, multipl familiyal glomanjiyomlar nadir goriilen,
karakteristik renk degisikligi, agri ve hassasiyet nedeniyle degisken
semptomlarla kendini gosteren deri lezyonlaridir. Klinik 6zellikleri ile
teshis edilebilir, ancak stipheli durumlarda biyopsi gerektirebilirler.
Komplet cerrahi eksizyon bu lezyonlarla bas etmenin etkili bir
yoludur, ancak bazen bireysel durumlar icin baska yontemler de

secilmektedir. Bu olgu ile nadir gorilen ailesel gecisli glomanjiyoma
literatrler esliginde tartigiimigtir.
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