
Kutanöz anjiyofibrom, aynı histolojik özellikleri 
gösteren ancak farklı klinik bulgulara sahip bir grup 
lezyonu tanımlamak için kullanılan bir terimdir. An-
jiyofibromlar, yıldızsı ve iğsi hücrelerin çoğalmasıyla 
karakterize, dermiste genişlemiş lümenli ince duvarlı 
kan damarlarından ve konsantrik kollajen demetle-
rinden oluşan iyi huylu fibröz neoplazmlardır. Kuta-
nöz anjiyofibromlar, vücutta farklı bölgelerde 

lokalize olabilir ve klinik olarak 4 alt tipi vardır. Fib-
röz papül formu genellikle erişkinlikte burun üze-
rinde gelişir, genellikle tek lezyondur ve deri 
renginde, kabarık, yuvarlak ve serttir. Adenoma se-
baseum formu tipik olarak tuberoskleroz (TS) ve 
multiple endokrin neoplazi tip 1 (MEN-1) ile ilişkili-
dir, çocukluk döneminde gelişir ve genellikle nazo-
labial kıvrımlarda ve yanaklarda yerleşir.1 TS’de 
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ÖZET Kutanöz anjiyofibrom, aynı histolojik özellikleri gösteren ancak 
farklı klinik bulgulara sahip bir grup lezyondur ve 4 alt gruba ayrılabi-
lir: fibröz papül, adenoma sebaseum, periungual fibrom (Koenen tü-
mörleri) ve penisin inci papülleri. Fasiyal anjiyofibromlar; 
tuberosklerozun tanı koydurucu klinik bulgularından biridir, ayrıca 
daha nadir olmakla birlikte multiple endokrin neoplazi Tip 1, Birt-
Hogg-Dubé sendromu ve nörofibromatozis Tip 2 ve Cowden sen-
dromlu olgularda da bildirilmiştir. Ayrıca olgumuzda olduğu gibi 
herhangi bir sendroma eşlik etmeden izole olarak da görülebilmektedir. 
Literatürde herhangi bir sendromun eşlik etmediği, bilateral multipl yüz 
yerleşimli kutanöz anjiyofibromları olan 4 olgunun sunulduğu bir rapor 
olup, başka herhangi bir yayına rastlanmamıştır. Bu raporda, bilateral 
yüz yerleşimli kutanöz anjiyofibromları olan, sistemik bulguların eşlik 
etmediği 12 yaşında erkek olgu klinik, genetik, dermoskopik ve histo-
patolojik bulguları ile sunulmuştur. 
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                 anjiyofibroma; dermoskopi 

ABS TRACT Cutaneous angiofibroma is a group of lesions that show 
similar histological features, but different clinical findings and can be 
divided into four subgroups: fibrous papule, adenoma sebaceum, peri-
ungual fibroma (Koenen tumors) and pearly penile papules of the penis. 
Facial angiofibromas are one of the diagnostic clinical findings of tuber-
ous sclerosis. Although less common, it has also been reported in cases 
with multiple endocrine neoplasia Type 1, Birt-Hogg-Dubé syndrome, 
neurofibromatosis Type 2 and Cowden syndrome. It may also occur 
isolated without accompanying any systemic syndrome, as in our case. 
There is a report of four cases with bilateral multiple facial cutaneous 
angiofibromas that are not accompanied by any syndrome, and no other 
publication has been found in the literature. In this report, a twelve-
year-old male patient with bilateral facial cutaneous angiofibromas, un-
accompanied by systemic findings, is presented with its clinical, 
genetic, dermoscopical and histopathological findings. 
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görülen subungual ve periungual fibromlar (Koenen 
tümörleri) de kutanöz anjiyofibromlardır ve puber-
tede deri renginde, çapı 1 cm’ye kadar olan sert pa-
püller olarak ortaya çıkar. Son grup ise penis üzerinde 
yerleşmiş penisin inci papülleri olarak isimlendirilen 
ten rengi, şekilleri kubbeliden filiforma değişken lez-
yonlardır.2  

Multipl yüz yerleşimli anjiyofibromlar, hem TS 
hem de MEN-1 için tek başına tanısal değildir ve ol-
gumuzda olduğu gibi herhangi bir sendroma eşlik et-
meden izole olarak da görülebilmektedir. Literatürde 
herhangi bir sendromun eşlik etmediği, bilateral mul-
tipl yüz yerleşimli kutanöz anjiyofibromları olan 4 
olgunun sunulduğu bir rapor olup, başka herhangi bir 
yayına rastlanmamıştır.3 Bu raporda, bilateral yüz 
yerleşimli kutanöz anjiyofibromları olan, sistemik 
bulguların eşlik etmediği 12 yaşında erkek olgu kli-
nik, genetik, dermoskopik ve histopatolojik bulguları 
ile sunulmuştur. 

 OLGU SUNUMU 
On iki yaşında erkek hasta, yaklaşık 10 yıldır devam 
eden yüzdeki sivilce şikâyetiyle çocuk dermatoloji 
kliniğimize başvurdu. Dermatolojik muayenesinde, 
malar bölgede, nazolabial kıvrımlarda bilateral yer-
leşimli çok sayıda, boyutları 2-5 mm arasında değiş-
ken, düz, pembe-kırmızı renkli papüller mevcut idi 
(Resim 1). Yapılan dermoskopik muayenesinde kır-
mızımsı kahverengi zeminde multipl sarımsı-beyaz 
globüller, firkete ve virgül damarlar izlendi [Derm-
lite DL4 (CA, USA) 10× polarize mod] (Resim 2). 
Diğer dermatolojik muayene bulguları olağandı ve 
periungual fibrom, shagreen patch, cafe-au-lait ma-
külleri ve hipopigmente lezyon izlenmedi. Hastada 
mental retardasyon olduğuna dair bir kanıt yoktu ve 
kardiyopulmoner lezyon, böbrek lezyonu veya reti-
nal anormallik öyküsü yoktu. Öyküsünden 2 yaşında 
iken tek bir febril konvülziyon atağı geçirdiği ve du-
rumun herhangi bir epilepsi veya nörolojik anormal-
lik ile ilişkilendirilmediği öğrenildi. Ailede benzer 
kutanöz lezyon veya nöbet öyküsü yoktu. Hastadan 
bilgilendirilmiş olur formu alındı ve sonrasında ön 
planda tuberskleroz düşünülerek hasta, pediatri, göz 
hastalıkları ve tıbbi genetik bölümlerine danışıldı. 
Aynı zamanda hastanın lezyonlarından anjiyofibrom 
ön tanısıyla deri biyopsisi alındı. Histopatolojik in-

celemede anjiyofibrom ile uyumlu olarak; epidermis 
altında kollojenize stroma ve artmış vasküler yapılar 
izlendi (Resim 3). Hastanın periferik kan örneğinden 
DNA elde edilerek yapılan genetik incelemesinde 
TSC-1, TSC-2 ve PTEN genlerinde herhangi klinik 
durumla ilişkili varyant tespit edilmedi. Göz hasta-
lıkları ve pediatri bölümlerince yapılan muayenele-
rinde eşlik eden sistemik bir bulgu izlenmedi. 
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RESİM 1: Yüzde bilateral yerleşimli çok sayıda, düz, pembe-kırmızı renkli papüller.

RESİM 2: Kırmızımsı kahverengi zeminde multipl sarımsı-beyaz globüller  
(Dermlite DL4, polarize mod).



Hastanın yapılan beyin manyetik rezonans görüntü-
leme, akciğer grafisi, renal ultrasonografi, ekokardi-
yografi ve abdominal ultrason tetkikleri normaldi.   

Yapılan tüm tetkikler sonucunda hastamızda 
yüzde multipl izole bilateral yerleşimli kutanöz anji-
yofibromlar dışında ek bir bulguya rastlanmadı. 
Hasta ve hasta yakınının tedavi isteği yoktu. Hasta 
gelişebilecek sistemik bulgular ve deri belirtileri için 
tarafımızca, pediatri ve göz hastalıkları bölümlerince 
rutin takibe alındı.  

 TARTIŞMA 
Dermatolojik bulgular her yaşta görülebilir ve deriyi, 
böbrekleri, kalbi, beyni ve akciğerleri etkileyen oto-
zomal dominant geçişli bir genodermatoz olan TS 
hastalarının %90’ından fazlasını etkiler. Hipomela-
notik maküller tüberoskleroz kompleksde [tuberous 
sclerosis complex (TSC)] sıklıkla en erken ve en sık 
bildirilen kutanöz bulgulardır. Hipopigmente makül-
ler ve çeşitli morfolojilere sahip yamalar (“dişbudak 
yaprağı” benzeri, poligonal “parmak izi benzeri”, 
küçük “konfeti” benzeri) olarak ortaya çıkarlar ve vi-
tiligo gibi diğer pigment bozukluklarında bulunan de-
pigmente yamalarla karıştırılmamalıdırlar. Fasiyal 
anjiyofibromlar; TS’nin tanı koydurucu klinik bul-
gularından biridir. TS’li hastaların %80-90’ında gö-
rülür, sıklıkla yaşamın ilk 2-5 yılı içinde ortaya 
çıkmaya başlar. Tipik olarak yanaklarda, çenede ve 
burunda bilateral yerleşimli, simetrik, küçük, ten 
rengi ila eritematöz papüller şeklinde görülür (). 
“Shagreen yamaları” TSC’li hastaların yaklaşık ya-
rısında bulunan bağ dokusu hamartomlarıdır. Ungual 
fibromlar ise genellikle TSC ile ilişkili diğer deri lez-

yonlarından daha geç, tipik olarak ikinci 10 yıldan 
sonra ortaya çıkar.4   

Ayrıca multipl kutanöz yüz yerleşimli anjiyo-
fibromlar, MEN-1 ve Birt-Hogg-Dubé sendromunda 
da görülebilmektedir.5,6 Multipl kutanöz anjiyofib-
romlar, bu 3 sendroma ek olarak nörofibromatozis 
Tip 2 tanılı bir hastada ve Cowden sendromlu bir ol-
guda da bildirilmiştir.7,8  

İzole anjiyofibromlar erişkinlerde göreceli ola-
rak daha sık görülmektedir ancak çocuklarda nadirdir 
ve sıklıkla çok sayıda lezyon olarak görülmez.1 İzole 
yüz yerleşimli anjiyofibromlar; akne, akrokordon, in-
tradermal melanositik nevüs, bazal hücreli karsinom 
ve adneksiyal tümörlerle karışabileceği için yapıla-
cak dermoskopik inceleme ayırıcı tanıda faydalı ola-
bilecektir. Kutanöz anjiyofibromun dermoskopik 
özellikleri, 2017 yılında Behera ve ark. tarafından 
pembemsi gri zeminde dağılmış çok sayıda sarımsı 
beyaz noktalar ve kriptler olarak tanımlanmıştır.9 Ay-
rıca Lacarrubba ve ark., TS tanılı 10 hastada yaptık-
ları dermoskopik incelemede; tüm lezyonlarda 
kırmızımsı-kahverengi zeminde çok sayıda beya-
zımsı globüller, vakaların çoğunda virgül ve/veya fir-
kete damarlar raporlamıştır.10 Olgumuzda da benzer 
şekilde dermoskopik incelemede, kırmızımsı kahve-
rengi zeminde multipl sarımsı-beyaz globüller, fir-
kete ve virgül damarlar görüldü.  

Spesifik bir sendromun diğer tipik klinik bulgu-
larıyla birlikte anjiyofibromların varlığı tanısal destek 
sağlar. Ancak sistemik bulguların eşlik etmediği sağ-
lıklı bir bireyde, kutanöz anjiyofibromlar tek klinik 
belirti olduğunda, hastada uzun dönemde ortaya çı-
kabilecek risklere ilişkin bir ipucu olarak klinik 
önemleri belirsizdir. Sistemik ve diğer kutanöz bul-
guların eşlik etmediği izole yüz yerleşimli anjiyo-
fibrom olguları unilateral ve bilateral olmak üzere 
bildirilmiştir. Bilateral yüz yerleşimli anjiyofibrom-
ların, germinal mutasyona bağlı olarak TS’nin nadir 
görülen tek belirtisi olabileceği ve olasılıkla bazı 
hastalarda daha sonra başka TS belirtilerinin gelişe-
bileceği; unilateral lezyonların ise somatik bir mu-
tasyondan kaynaklanabileceği ileri sürülmüştür.3 
Günümüzde, izole, erken başlangıçlı anjiyofibromla-
rın herhangi bir sendromla ilişkisi olmadan ortaya 
çıkıp çıkmayacağını veya herhangi bir sendrom ile 
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RESİM 3: Epidermis altında kollojenize stroma ve artmış vasküler yapılar (H&E, X40).



ilişkili bir gendeki mutasyonlar nedeniyle meydana 
gelip gelmediğine dair veriler yetersizdir. Bu nedenle 
izole multipl kutanöz anjiyofibromları olan hastaların 
ortaya çıkabilecek diğer sistemik bulgular açısından 
rutin takibe alınması gerektiği görüşünü destekliyo-
ruz.   
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