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Ozet

Summary

Epidermal nevus sendromu (ENS), epidermal nevus,
santral sinir sistemi, oftalmolojik ve iskelet sistemi anomalileri
ile birlikte seyreden nadir goriilen nérokutandz bir hastaliktir.
Bunun yaninda kalp ve bobrek gibi bir ¢ok organda da gesitli
anomaliler gosterebilir. Bu yazida yerli literatiirde rastlaya-
madigimiz ENS tanis1 konan 39 yasinda bir kadin olgunun
klinik, histopatolojik ve radyolojik bulgulari: sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Epidermal nevus sendromu,
Schimmelpenning sendromu
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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.

Key Words: Epidermal nevus syndrome,
Schimmelpenning's syndrome
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Epidermal nevus sendromu (ENS), lineer epi-
dermal nevuslar ve buna eslik eden ndrolojik, oftal-
molojik, iskelet sistemi ve oral kavite anomalileri
ile karakterize bir multisistem hastaligidir. Bunun
yaninda kalp ve bobrek gibi bir ¢ok organda da
cesitli anomaliler bulunabilmektedir. Epidermal ne-
vusa deri lezyonlari da eslik edebilir. Cesitli deri ve
deri dis1 tiimorlere rastlanabilir (1,2).

Epidermal nevuslarm 6zellikle santral sinir sis-
temi (SSS) ve iskelet sistemi anomalileri ile birlik-
teligine ait bildirilere ilk olarak Alman literatiir-
lerinde rastlandig1 bildirilmistir. Soloman 1968
yilinda sendromu isimlendirdigi ve literatiirde
Feuerstein-Mims sendromu, Schimmelpenning

Gelis Tarihi: 08.03.1999

Yazisma Adresi: Dr.Mustafa OZDEMIR
Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Dermatoloji AD,
34303 Cerrahpasa, ISTANBUL

T Klin J Dermatol 2000, 10

sendromu, organoid nevus sendromu ve Jadassohn'un
nevus fakomatozisi gibi isimlerle de anildig1 bilin-
mektedir (2,3).

Burada yerli literatiirde rastlayamadigimiz
ENS tanist konan 39 yasinda bir kadin olgunun
klinik, histopatolojik ve radyolojik bulgular1 sunul-
maktadir.

Olgu

39 yasinda, evli, bir ¢ocuk sahibi kadin has-
tamiz bize dogustan beri oldugunu sdyledigi
kafa,boyun ve govde sag tarafina yerlesmis, goz
kapagi, konjonktiva ve agiz mukozasini da tutan li-
neer hamartomatoz, verriikoz, pigmentli lezyonlari
ile bagvurdu. Oz gegmisinde alin ve gene bolgesi
tizerindeki benzer lezyonlara yaptirdigi eksizyon
haricinde bir 6zelligi yoktu. Soy ge¢misinde de bir
0zelligi olmayan hastamizin, solunum sistemi ve
batin muayenesi normal bulundu. Kardiyovaskiiler
sistemde kalp tepesinde 1/6 sistolik iifiiriim diginda
ozellik yoktu.
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Sekil 1. Hastanin sag preaurikiiler sebase nevusu goriiliiyor.

Dermatolojik muayenesinde, sag kulak iist
béliimiine kadar uzanan preaurikiiler 5x5 cm? (Sek-
il 1) ve postaurikiiler sagh deride 3x3 cm? ¢aplarin-
da kahverengi-mor renkte vejetan yapida iki adet,
sag list gozkapaginda lineer tarzda sari-kahverengi
renkte verriikoz lezyonlar goriildii. Benzer ver-
rikdz lezyonlar, ¢ene ve alin orta hatta insizyon
skar1 ¢cevresinde ve agiz i¢i alt dudak mukozasinda
da mevcuttu. Govde sag tarafta, 6n ve arka ylizde
orta hattt agsmayan, kahverengi pigmente zeminde
lentijindz lezyonlar saptandi (nevus unius lateralis)
(Sekil 2). Ayrica ensenin sol tarafina yerlesmis, li-
neer, kahverengi renkte melanositik pigmentasyon
da mevcuttu.

Govdedeki lentijindz lezyondan yapilan biyop-
si bilesik nevusla, yiizdeki verriik6z lezyondan
yapilan biyopsi ise sebase nevusla uyumlu bulgular
gostermekteydi (Sekil 3).
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Sekil 2. Hastanin govde sag tarafa lokalize nevus unius late-
ralis'i goriilmekte.

Hastamizin tam kan sayimi ve idrar tahlili
normaldi. Serolojik incelemesinde; elektrolit
diizeyleri, alkali fosfataz, LDH, GAMA GT, SGOT,
SGPT, sedimantasyon, CRP, iire, kreatinin, total
kolesterol, trigliserid, T3, T4, TSH, protein elektro-
forezi ve kantitatif immunglobulinleri normal sinir-
daydu.

Arka-on akciger grafisi normaldi. Abdomino-
pelvik grafisinde, lomber bolgede S seklinde mini-
mal skolyoz ve lomber bolgede torsiyon saptandi.
Kraniografide mandibula sol béliimde korpusta
ekspansiyona neden olan asimetrik gériiniim mev-
cuttu. Kranial bilgisayarli tomografide (BT), sag
maksiller siniiste mukozal kalinlasma mevcuttu.

GOz muayenesinde; sag goz kapagi ptotik idi.
Ust forniks konjonktivasinda graniilom tarzinda,

istiinde serbest konjonktiva bulunan birden fazla
kitle vardi ve bu kitleler kornea ylizeyini yarisina
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Sekil 3. Hastamizin sebase nevusu ile uyumlu histopatolojik
yap1 (x40, HE).

kadar invaze ettigi icin kornea iist ylizeyi bu ne-
denle goriilemiyordu. Hastada gérme kayb1 da sap-
tand1. Sol gozde konjonktiva i¢ agida mobil kitle,
kornea saglam, 6n segment ve lens normaldi.
Ayrica her iki goz iriste Lisch nodiiliine rastlan-
madi1. G6z dibi ve optik disk bulgular1 normaldi.

Norolojik muayenesi sag géz kapagindaki ptoz
disinda normaldi. Mide sikayeti i¢in yapilan 6zofa-
gogastroduodenoskopisinde, antral gastrit diginda
bir patolojiye rastlanmadi.

Tartisma

Deri ve SSS defektleri arasindaki iliski gok
cesitli teorilerle agiklanmistir. Konjenital ektoder-
mal defektlerin ¢ok ¢esitli nérolojik bozukluklarla
birlikteligi bilinmektedir. ENS'unun sebebi tam
olarak agiklanamamigtir (4). Bir ¢ok teori sunul-
masina ragmen son zamanlarda mozaisizmle
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yasayan Oliimciil genlerin etkisiyle olustugu
varsayllmaktadir. ENS nadirdir ve 1000 dogumda 1
goriiliir. Sporadik olmasina ragmen familyal
vakalar bildirilmistir (5-8). Bizim olgumuzun
ailesinde, akrabalarinda ve ¢cocugunda kendisinden
aldigimiz bilgi dogrultusunda bu sendroma ait hig
bir bulgu olmadigin1 6grendik.

Siklikla dogumda veya kisa bir siire sonra
gelisen iskelet, nérolojik ve vaskiiler bozukluklarla
birliktedir. Rogers'in 131 olguluk serisinde eslik
eden anomalileri %33 oraninda tesbit etmistir (9).
ENS'una eslik eden gesitli deri bulgulari mevcuttur.
Bu bulgular Tablo 1'de gdsterilmistir. Fakat bun-
larin bir ¢ogu nadir goriiliir. Nevus sebaseus
ENS'unun en sik rastlanan komponentidir ve ade-
losan doneminde bazal hiicreli epitelyomaya
doniisme riski vardir (3,10). Bizim hastamizda da
baskin olarak tek tarafli (sag) nevus sebaseus mev-
cuttu. Fakat bazal hiicreli epitelyomaya benzer
lezyon gormedik. Hastada ayrica tek tarafli (sag)
nevus unius lateralis ve epidermal nevus, ¢ok sayi-
da bilateral bilesik nevus, ensede tek tarafli (sol) li-
neer tarzda melanositik nevoid yapi1 da saptandi.

Norolojik tutulum %50 oraninda goriilir.
Cogunlukla santral sinir sistemi tutulumu 6n plan-
dadir. Bu bulgularin bir kism1 beyindeki vaskiiler
degisikliklere (kalsifikasyon, iskemi, kanama) ikin-
cil olarak da gelisebilmektedir (3,11). Hastamizda
da sag 3. kranyal sinir (Nervus okulomotorius)
tutulumuna bagh sag iist gdz kapaginda ptoz mev-
cuttu.

Tablo 1. Epidermal Nevus Sendrom'unda cilt bul-
gulari

Lokalize nevus unius lateralis
Iktiyozis histriks

Akantozis nigrikans

Nevus sebaseus

Hemanjiom

Hemihipertrofili dermatomegali
Hipopigmentasyon
Cafe-au-lait lekeleri

Multipl melanositik nevus
Nevus flammeus

Verriikoz epidermal nevus
Komedo nevus

Nevus siringokistadenomatozis
Hipokromik nevus

Aplasia kutis
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ENS'da iskelet sistemi anomalileri olarak
baslica kifoz/skolyoz, kemik Kkisti, ¢esitli kemik de-
formiteleri (kisa ekstremiteler ve distal ekstremite
malformasyonlari) ve vitamin-D rezistans osteoma-
lazi bildirilmigtir (3,12). Hastamizda lomber
bolgede skolyoz ve torsiyon, kafa kemiklerinde
asimetri mevcuttu.

Okiiler tutulum %9-70 gibi degisik oranlarda
bildirilmektedir. Epidermal nevuslar ¢ogunlukla
g0z kapag1 ve konjonktivadadir. Siklikla koloboma
ve koristoma goriiliir. Ayrica mikroftalmi, makrof-
talmi, katarakt, korneal dejenerasyon, konjonktival
lipodermoid ve hemanjiomlar da gorilebilir (3).
Olgumuzda sag list g6z kapaginda lineer sebase ne-
vus mevcuttu, ayrica ist forniks konjonktivasinda
graniilom tarzinda, listiinde serbest konjonktiva bu-
lunan birden fazla kitle (lipodermoid) vardi. Bu
kitleler kornea yiizeyini yarisina kadar invaze ettigi
icin kornea {ist yiizeyi bu nedenle goriilmiiyordu ve
gorme kaybi saptandi.

Sendroma eslik eden nevoid olusumlar gingiva
ve oral mukozada da goriilebilir. Bu hastalarda
disler bulunmayabilir veya deforme olabilir.
Odontoplazi, dil hipertrofileri ve yiiksek sert damak
bulunabilir (2,13).0lgumuzun alt dudak mukoza-
sinda gingivaya kadar uzanan sebase nevuslari
mevcuttu. Ayrica sert damagi yiiksek ve disleri de-
forme idi.

Ayirict tanida; fokal dermal hipoplazi (Goltz
sendromu), kondrodisplazia konjenita punktata
(Conradi sendromu), ndrofibromatozis, Albright
sendromu, Sturge-Weber sendromu ve inkontinen-
tia pigmenti diistiniilebilir (1-3).

ENS'u i¢in ¢ok g¢esitli tedavi ydntemleri
bildirilmistir. Bunlar arasinda kriyoterapi, %0.125-
0.75'lik podofilinin haftalik uygulamasi, %]1'lik
5-FU uygulamasi, sistemik methotreksat ve etreti-
nat kullanimi, derin traglama eksizyonlari, derme-
brazyon ve cerrahi tedavi sayilabilir. Siv1 azotla
yapilan kriyoterapi kisa silirede iyi sonuglar verir.
Ozellikle hastaya fazla rahatsizlik vermemesi, ucuz
ve sikatris olusumunun diisiik olmasi, yaygin lez-
yonlarda kullanilabilmesi avantajlaridir (1-4).
Olgumuzun mevcut lezyonlarna 6n planda cer-
rahi tedavi diisiiniilmesine ragmen, maliyetini
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karsilayamadigi i¢in yapilamadi. Bu sebeple sebase
nevuslarina yaptigimiz ilk kriyoterapi seansi sonu-
cunda olusan enflamasyona bagli agriy1 tolere
edemedi. Takip etmesi gereken diger seanslar1 da
reddettigi i¢in uygulamaya son verdik.
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