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OZET SUMMARY

Sentrofasiyal lentlginozls, burunveyanaktayerlesen Centrofacial lentiginosis is characterized by lenti-
lentiginozisile birlikte bulunabilen disroflk degisiklikler, isgines on the nose and cheeks, variously associated with
kelet sistemi anomalilerive santral sinir sistemi hasta-status dysraphicus, multiple skeletal amonalies, and cen-

lLiklariile karakterize bir sendromdur. tral nervous system disorders.
Burada sentrofasiyal lentiginozis gozlenen iki olgu Herewepresenttwo cases with centrofacial lentigi-
sunulmus ve bu konudaki literatiir gozden gecirilmistir. nosis andwe rewievthe literature.
Anahtar Kelime: Lentiginozis sentrofasiyal Key Word:  Lentiginosis centrofacial
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Touraine tarafindan 1941'de tanimlanan ve Tou-
ralne sendromu olarakta anilan sentrofasiyal lentigino-
zis (SL), disrafik degisiklikler, noéropsikiatrik bozukluklar,
kemik anomalileri, endokrin disfonksiyonlar, kaslarin
birlesmesi ve ylksek damak ile karakterize bir send-
romdur (1,2,3).

Disrofik degisiklikler; olympian alin, pektus karina-
tus, ksifoid prosesin yoklugu, umbilikal herni, serviko-
dorsal kifoz, spina bifida, foveola koksigea ve lumbar
hlpertrlkozu kapsamaktadir (1,3).

SL'de gozlenen noropsikiatrik bozukluklar icinde
ise; oligofreni, karakter bozukluklari, psikomotor gelisim
geriligi, epilepsi, vejetatif disfonksiyon, emosyonel den-
gesizlik ve aliskanlik bozukluklari sayilabilir (1,3)

SL'de lentlgolar dogumda yiiz orta hatta yerlesim
gosterir, birinci dekad iginde yayilarak artar, mukoza
tutulumu olmaksizin dudak ve ust goz kapaklarini tuta-
bilir ve genellikle 20 yasindan sonra kaybolur. Cogun-
lukla viicut ve ekstremitelerde belirgin lentigo yoktur
(1,3,4).
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Sekil 2,3. Birinci olguda el parmaklarinda genisleme ve radyog-
rafide falankslarda kistik, litik lezyonlar

OLGULAR
OLGU 1: O.L, 19 yasinda, erkek.

Hastanin yapilan dermatolojik muayenesinde;
dogumundan beri varolan, yasgla birlikte artis gosteren,
ozellikle yuz orta hatta yerlesen, mukoza tutulumu ol-
maksizin dudaklara ve g6z kapaklarina yayilan lentigi-
nozls (Sekil 1), el sirtlarinda az sayida benzer lezyon,
el ve ayakta onikomikoz ve yaygin plantar hiperkeratoz
saptandi.

Bes yasinda iken emeklemeye basladigi ve ancak
daha ileri yaslarda yiriiyebildigi 6grenilen olgunun néro-
lojlk muayenesinde, bilateral piramidal sistem iritasyon
bulgulari, disdladokoklnezi ve hafif derecede dismetri
mevcuttu. Yiiriiylis serebellar ve piramidal ataksi 6zel-
liklerini tagiyordu. Periferik sinir sistemi patolojisini gos-
terir muayene bulgusu yoktu. Psikometrik olgliimler so-
nucu hafif derecede zeka geriligi saptandi.
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Sekil 4. Ikinci olguda yiizde lentigolar ve pektus karinatus

iskelet sistemi muayenesinde; el ve ayak parmak-
larinda belirgin genisleme, radyografilerde radius alt
ug, metatars ve metakarplarda trabekiilasyon artisi, fa-
lankslara ekspansiyon, orta ve distal falankslarda kistik
ve distal falankslarda litik lezyonlar gézlendi (Sekil 2,3).
U ve Si'de iki seviyeli spina blfida saptandi.

Endokrin sistem patolojisi lehinde klinik bulgu g6z-
lenmedi, laboratuar tetkikler normal sinirlardaydi.

Aile anamnezinde, annede ve 4 kardesin hep-
sinde (4 erkek) ylizde lentiginozls anamnezi alindi.

OLGU 2: B.M., 19 yasinda, erkek.

Dermatolojik muayenede birinci olgu ile benzer
dagilimda lentiginozls, el sirtlarinda az sayida lentlgo ve
sirtta 5cm. capinda 1 adet cafe au lait lekesi sap-
tandi.

iskelet sistemi muayenesinde; servikodorsal kifoz,
ileri diizeyde pektus karinatus (Sekil 4) ve Ls'te tek se-
viyeli spina bifida saptandi. Spina blfidaya uyan derma-
tolojik sahada, sirt orta hatta, lineer 7cm.'lik hiperpig-
mentasyon gozlendi.
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Tablo 1. Olgulardaki bulgularin dékiimii

Sendrom Olgular

Komponenti Olgu 1 Olgu 2

Disrafik degisiklik ~ Spina bifida Spina bifida
Pektus karinatus
Servikodorsal
kifoz
lineer hiperpig-
mentasyo

Noropsikiatrik Mental retarde -

bozukluklar Psikomotor gelisim

bozuklugu
iskelet sistemi Metakarp ve meta- Yiiksek damak

anomalisi tarslarda genisleme,

distal falakanslarda

kistik, litik lezyonlar
Endokrinopati - -
Lentiginozis Yiizde ve el sirtinda Yiizde el ve sirtinda
Diger El ve ayakta oniko- -

mikoz
Plantar hiperkeratoz

Noropsikiatrik ve klinik endokrinolojik patoloji sap-
tanmadi. Rutin laboratuar tetkikleri normaldi.

Aile anamnezinde, babada ve 21 yasindaki abla-
sinda yuzdeki lentiginozisin 20 yas civarinda kaybol-
dugu, 15 yasindaki erkek kardesinde ise halen varol-
dugu saptandi.

TARTISMA

Sentrofasiyal lentiginozis (SL), noropsikiatrik bo-
zukluklar ve iskelet sistemi anomalileri ile birlikte gozle-
nebilen, orta hat lezyonlarinin 6rneklerini de igeren bir
sendromdur. Orta hat lezyonlarn altta yatan anomalileri
ortaya sermesi agisindan énemlidir. Fibroma pendulum,
gamzeler, sinusler, pigmante makaualler, hemanjiom, li-
pom, sakral, lomber ve servikal hipertrikoz orta hat
lezyonlar1 arasinda sayilabilir (5).

Bizim ikinci olgumuzda, omurga lizeri orta hatta,
spina bifida lokalizasyonuna uyan hiperkpigmentasyon
da orta hat lezyonlar1 arasinda sayilabilir. Spina bifida
olgularinda deri atrofisine bagh hipo-hiperpigmentasyon
olugmasi olasidir.

SL ayirici tanisinda, 6ncelikle multipl lentigin6z
sendromlar arasinda yeralan Carney kompleksi (NAME
ve LAMB sendromlari) ve LEOPARD sendromu akla
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gelmelidir. Carney kompleksi ondokrinopatiyle seyreden
NAME (neviis, atrial miksoma, mlksoid norofibrom, efe-
lid) ve LAMB (lentigo, atrial miksoma, mukokutan6z
miksoma, blue neviis) sendromlarmi kapsamaktadir.
LEOPARD sendromunda ise lentigo, EKG anormal-
likleri, okiiler hipertelorizm, pulmoner stenoz, genital
anomaliler, retarde boy ve sensorinéral sagirlik gézlen-
mektedir (6).

SL, agiz cevresi lentigin6z sendromlardan mukozal
tutulumun olmamasi ile ayrilabilir. Bu sendromlar ara-
sinda Peutz Jeghers sendromu (intestinal polipozis, pe-
rioral ve oral mukozal lentiginozis) ve Laugier Hunzlker
sendromu (oral mukoza ve dudaklarin esansiyel lenti-
kiiler melanotik pigmentasyonu) sayilabilir (7,8).

SL'nin az rastlanan bir sendrom olmasi ve bu
sendromun dermatolojik ipuglari ile diger sistem anoma-
lilerinin saptanabildigi sendromlara 6rnek olusturmasi
nedeni ile bu sunu yapilmistir.
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