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Iki yasinda erkek cocuk viicudunda dogustan beri var olan yaygin lekeler nedeniyle klinigimize getirildi.
Cocugun birinci derece akrabalarinda benzer sikayeti olan yoktu ve ¢ocuk diger yonlerden saglikliyda.
Dermatolojik muayenede govde {ist boliimii 6n ve arka yiizde, sol kolu da tamamen kaplayacak sekilde
eritemli telenjiektaik makiiler lezyon, lomber bolgeden baslayip uyluk bolgesine kadar devam eden, yani sira
popliteal alan ve ayak bileklerinde alt ekstremiteyi kusak tarzinda saran gri-mavi renkte makiiler lezyon
izlendi.(Resim 1) Her iki konjonktivada benzer sekilde gri-mavi lekeler tespit edildi. Sirasiyla nevus
flammeus, Mongol lekesi (nevus cesius) ve ota neviis olarak degerlendirilen lezyonlarla hastaya
Fakomatozis pigmentovaskiilaris (PPV) Ila tanis1 kondu. G6z ve Santral sinir sistemine yonelik yapilan
degerlendirmelerde patolojik bulgu tespit edilmedi.

PPV pigmente lezyonlar ile iligkili yaygin vaskiiler nevuslar olarak tanimlanir. Fakomatozis cesioflammea
en sik goriilen PPV tipi olup bir veya daha fazla mavi lekeler (dermal melanozis, Mongol lekesi) ile bir ya da
daha fazla vaskiiler hamartomun (port-wine lekeleri, naevus flammeus) bir arada gortildigi genetik bir
bozukluktur (1,2). Bu birliktelige zaman zaman anemik nevus da eslik edebilmektedir (3). Hasegawa
siiflandirmasina gére PPV'nin dort ayr tipi ve her tipin sistemik tutulumun varligia gore iki subtipi
bulunmaktadir (Tablo 1).

Tablo 1. Fakomatozis pigmentovaskiilaris’in yeni ve eski siniflandirmasinin karsilastirilmasi (PPV)

Eski Yeni siniflama
Smiflama Vaskiiler komponent Pigmenter komponent 3)
(0]
Ia/b Nevus flammeus Pigmente lincer epidermal PPV degil

nevus
IT a/b Nevus flammeus + nevus anemikus ~ Mongol lekesi Cesioflammea
IIT a/b Nevus flammeus + nevus anemikus ~ Nevus spilus Spilorosea
IV a/b Nevus flammeus + nevus anemikus ~ Mongol lekesi ve nevus spilus  Siniflandirilamaz
V a/b Kutis marmorata telenjicktasia Mongol lekesi Cesiomarmorata

konjenita




e (esioflammea

Resim 1: Govde st bolimiine dagilmis yaygin
nevus flammeus ve lomber bolgede bu lezyondan
keskin bir hat ile ayrilarak uyluk bolgesine kadar

devam eden gri-mavi renkte Mongol lekesi
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