
Epidermal nevus sendromu (ENS), lineer epi-
dermal nevuslar ve buna eşlik eden nörolojik, oftal-
molojik, iskelet sistemi ve oral kavite anomalileri
ile karakterize bir multisistem hastalığıdır. Bunun
yanında kalp ve böbrek gibi bir çok organda da
çeşitli anomaliler bulunabilmektedir. Epidermal ne-
vusa deri lezyonları da eşlik edebilir. Çeşitli deri ve
deri dışı tümörlere rastlanabilir (1,2).

Epidermal nevusların özellikle santral sinir sis-
temi (SSS) ve iskelet sistemi anomalileri ile birlik-
teliğine ait bildirilere ilk olarak Alman literatür-
lerinde rastlandığı bildirilmiştir. Soloman 1968
yılında sendromu isimlendirdiği ve literatürde
Feuerstein-Mims sendromu, Schimmelpenning

sendromu, organoid nevus sendromu ve Jadassohn'un
nevus fakomatozisi gibi isimlerle de anıldığı bilin-
mektedir (2,3).

Burada yerli literatürde rastlayamadığımız
ENS tanısı konan 39 yaşında bir kadın olgunun
klinik, histopatolojik ve radyolojik bulguları sunul-
maktadır.

Olgu
39 yaşında, evli, bir çocuk sahibi kadın has-

tamız bize doğuştan beri olduğunu söylediği
kafa,boyun ve gövde sağ tarafına yerleşmiş, göz
kapağı, konjonktiva ve ağız mukozasını da tutan li-
neer hamartomatöz, verrüköz, pigmentli lezyonları
ile başvurdu. Öz geçmişinde alın ve çene bölgesi
üzerindeki benzer lezyonlara yaptırdığı eksizyon
haricinde bir özelliği yoktu. Soy geçmişinde de bir
özelliği olmayan hastamızın, solunum sistemi ve
batın muayenesi normal bulundu. Kardiyovasküler
sistemde kalp tepesinde 1/6 sistolik üfürüm dışında
özellik yoktu.
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Özet
Epidermal nevus sendromu (ENS), epidermal nevus,

santral sinir sistemi, oftalmolojik ve iskelet sistemi anomalileri
ile birlikte seyreden nadir görülen nörokutanöz bir hastalıktır.
Bunun yanında kalp ve böbrek gibi bir çok organda da çeşitli
anomaliler gösterebilir. Bu yazıda yerli literatürde rastlaya-
madığımız ENS tanısı konan 39 yaşında bir kadın olgunun
klinik, histopatolojik ve radyolojik bulguları sunulmaktadır.
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Summary
The epidermal nevus syndrome (ENS) is an unusual neu-

rocutaneous disorder consisting of the combination of an epi-
dermal nevus and central nervous system (CNS), ophthalmo-
logical and skeletal abnormalities. Additionaly various anor-
malies involving organ systems such as the cardiac and renal
systems can exist. We report a 39-year-old female with ENS di-
agnosed by clinical, histologic and imaging features which was
not reported in local publications.
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Schimmelpenning's syndrome
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Dermatolojik muayenesinde, sağ kulak üst
bölümüne kadar uzanan preauriküler 5x5 cm2 (Şek-
il 1) ve postauriküler saçlı deride 3x3 cm2 çapların-
da kahverengi-mor renkte vejetan yapıda iki adet,
sağ üst gözkapağında lineer tarzda sarı-kahverengi
renkte verrüköz lezyonlar görüldü. Benzer ver-
rüköz lezyonlar, çene ve alın orta hatta insizyon
skarı çevresinde ve ağız içi alt dudak mukozasında
da mevcuttu. Gövde sağ tarafta, ön ve arka yüzde
orta hattı aşmayan, kahverengi pigmente zeminde
lentijinöz lezyonlar saptandı (nevus unius lateralis)
(Şekil 2). Ayrıca ensenin sol tarafına yerleşmiş, li-
neer, kahverengi renkte melanositik pigmentasyon
da mevcuttu.

Gövdedeki lentijinöz lezyondan yapılan biyop-
si bileşik nevusla, yüzdeki verrüköz lezyondan
yapılan biyopsi ise sebase nevusla uyumlu bulgular
göstermekteydi (Şekil 3).

Hastamızın tam kan sayımı ve idrar tahlili
normaldi. Serolojik incelemesinde; elektrolit
düzeyleri, alkali fosfataz, LDH, GAMA GT, SGOT,
SGPT, sedimantasyon, CRP, üre, kreatinin, total
kolesterol, trigliserid, T3, T4, TSH, protein elektro-
forezi ve kantitatif immunglobulinleri normal sınır-
daydı.

Arka-ön akciğer grafisi normaldi. Abdomino-
pelvik grafisinde, lomber bölgede S şeklinde mini-
mal skolyoz ve lomber bölgede torsiyon saptandı.
Kraniografide mandibula sol bölümde korpusta
ekspansiyona neden olan asimetrik görünüm mev-
cuttu. Kranial bilgisayarlı tomografide (BT), sağ
maksiller sinüste mukozal kalınlaşma mevcuttu.

Göz muayenesinde; sağ göz kapağı ptotik idi.
Üst forniks konjonktivasında granülom tarzında,
üstünde serbest konjonktiva bulunan birden fazla
kitle vardı ve bu kitleler kornea yüzeyini yarısına

Şekil 1. Hastanın sağ preauriküler sebase nevusu görülüyor. Şekil 2. Hastanın gövde sağ tarafa lokalize nevus unius late-
ralis'i görülmekte.

196 T Klin Dermatoloji 2000, 10

Mustafa ÖZDEMĐR ve Ark. BĐR EPĐDERMAL NEVUS SENDROMU OLGUSU



kadar invaze ettiği için kornea üst yüzeyi bu ne-
denle görülemiyordu. Hastada görme kaybı da sap-
tandı. Sol gözde konjonktiva iç açıda mobil kitle,
kornea sağlam, ön segment ve lens normaldi.
Ayrıca her iki göz iriste Lisch nodülüne rastlan-
madı. Göz dibi ve optik disk bulguları normaldi.

Nörolojik muayenesi sağ göz kapağındaki ptoz
dışında normaldi. Mide şikayeti için yapılan özofa-
gogastroduodenoskopisinde, antral gastrit dışında
bir patolojiye rastlanmadı.

Tartışma
Deri ve SSS defektleri arasındaki ilişki çok

çeşitli teorilerle açıklanmıştır. Konjenital ektoder-
mal defektlerin çok çeşitli nörolojik bozukluklarla
birlikteliği bilinmektedir. ENS'unun sebebi tam
olarak açıklanamamıştır (4). Bir çok teori sunul-
masına rağmen son zamanlarda mozaisizmle

yaşayan ölümcül genlerin etkisiyle oluştuğu
varsayılmaktadır. ENS nadirdir ve 1000 doğumda 1
görülür. Sporadik olmasına rağmen familyal
vakalar bildirilmiştir (5-8). Bizim olgumuzun
ailesinde, akrabalarında ve çocuğunda kendisinden
aldığımız bilgi doğrultusunda bu sendroma ait hiç
bir bulgu olmadığını öğrendik.

Sıklıkla doğumda veya kısa bir süre sonra
gelişen iskelet, nörolojik ve vasküler bozukluklarla
birliktedir. Rogers'ın 131 olguluk serisinde eşlik
eden anomalileri %33 oranında tesbit etmiştir (9).
ENS'una eşlik eden çeşitli deri bulguları mevcuttur.
Bu bulgular Tablo 1'de gösterilmiştir. Fakat bun-
ların bir çoğu nadir görülür. Nevus sebaseus
ENS'unun en sık rastlanan komponentidir ve ade-
losan döneminde bazal hücreli epitelyomaya
dönüşme riski vardır (3,10). Bizim hastamızda da
baskın olarak tek taraflı (sağ) nevus sebaseus mev-
cuttu. Fakat bazal hücreli epitelyomaya benzer
lezyon görmedik. Hastada ayrıca tek taraflı (sağ)
nevus unius lateralis ve epidermal nevus, çok sayı-
da bilateral bileşik nevus, ensede tek taraflı (sol) li-
neer tarzda melanositik nevoid yapı da saptandı.

Nörolojik tutulum %50 oranında görülür.
Çoğunlukla santral sinir sistemi tutulumu ön plan-
dadır. Bu bulguların bir kısmı beyindeki vasküler
değişikliklere (kalsifikasyon, iskemi, kanama) ikin-
cil olarak da gelişebilmektedir (3,11). Hastamızda
da  sağ  3. kranyal  sinir  (Nervus okulomotorius)
tutulumuna bağlı sağ üst göz kapağında ptoz mev-
cuttu.

Şekil 3. Hastamızın sebase nevusu ile uyumlu histopatolojik
yapı (x40, HE).

Tablo 1. Epidermal Nevus Sendrom'unda cilt bul-
guları
Lokalize nevus unius lateralis
Đktiyozis histriks
Akantozis nigrikans
Nevus sebaseus
Hemanjiom
Hemihipertrofili dermatomegali
Hipopigmentasyon
Cafe-au-lait lekeleri
Multipl melanositik nevus
Nevus flammeus
Verrükoz epidermal nevus
Komedo nevus
Nevus siringokistadenomatozis
Hipokromik nevus
Aplasia kutis
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ENS'da iskelet sistemi anomalileri olarak
başlıca kifoz/skolyoz, kemik kisti, çeşitli kemik de-
formiteleri (kısa ekstremiteler ve distal ekstremite
malformasyonları) ve vitamin-D rezistans osteoma-
lazi bildirilmiştir (3,12). Hastamızda lomber
bölgede skolyoz ve torsiyon, kafa kemiklerinde
asimetri mevcuttu.

Oküler tutulum %9-70 gibi değişik oranlarda
bildirilmektedir. Epidermal nevuslar çoğunlukla
göz kapağı ve konjonktivadadır. Sıklıkla koloboma
ve koristoma görülür. Ayrıca mikroftalmi, makrof-
talmi, katarakt, korneal dejenerasyon, konjonktival
lipodermoid ve hemanjiomlar da görülebilir (3).
Olgumuzda sağ üst göz kapağında lineer sebase ne-
vus mevcuttu, ayrıca üst forniks konjonktivasında
granülom tarzında, üstünde serbest konjonktiva bu-
lunan birden fazla kitle (lipodermoid) vardı. Bu
kitleler kornea yüzeyini yarısına kadar invaze ettiği
için kornea üst yüzeyi bu nedenle görülmüyordu ve
görme kaybı saptandı.

Sendroma eşlik eden nevoid oluşumlar gingiva
ve oral mukozada da görülebilir. Bu hastalarda
dişler bulunmayabilir veya deforme olabilir.
Odontoplazi, dil hipertrofileri ve yüksek sert damak
bulunabilir (2,13).Olgumuzun alt dudak mukoza-
sında gingivaya kadar uzanan sebase nevusları
mevcuttu. Ayrıca sert damağı yüksek ve dişleri de-
forme idi.

Ayırıcı tanıda; fokal dermal hipoplazi (Goltz
sendromu), kondrodisplazia konjenita punktata
(Conradi sendromu), nörofibromatozis, Albright
sendromu, Sturge-Weber sendromu ve inkontinen-
tia pigmenti düşünülebilir (1-3).

ENS'u için çok çeşitli tedavi yöntemleri
bildirilmiştir. Bunlar arasında kriyoterapi, %0.125-
0.75'lik  podofilinin  haftalık  uygulaması,  %1'lik
5-FU uygulaması, sistemik methotreksat ve etreti-
nat kullanımı, derin traşlama eksizyonları, derme-
brazyon ve cerrahi tedavi sayılabilir. Sıvı azotla
yapılan kriyoterapi kısa sürede iyi sonuçlar verir.
Özellikle hastaya fazla rahatsızlık vermemesi, ucuz
ve sikatris oluşumunun düşük olması, yaygın lez-
yonlarda kullanılabilmesi avantajlarıdır (1-4).
Olgumuzun  mevcut  lezyonlarına ön planda cer-
rahi tedavi düşünülmesine rağmen, maliyetini

karşılayamadığı için yapılamadı. Bu sebeple sebase
nevuslarına yaptığımız ilk kriyoterapi seansı sonu-
cunda oluşan enflamasyona bağlı ağrıyı tolere
edemedi. Takip etmesi gereken diğer seansları da
reddettiği için uygulamaya son verdik.
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