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ÖZET 
Sentrofasîyal lentlginozls, burun ve yanakta yerleşen 

lentiginozis ile birlikte bulunabilen disroflk değişiklikler, is­
kelet sistemi anomalileri ve santral sinir sistemi hasta­
lıkları ile karakterize bir sendromdur. 

Burada sentrofasîyal lentiginozis gözlenen iki olgu 
sunulmuş ve bu konudaki literatür gözden geçirilmiştir. 

Anahtar Kelime: Lentiginozis sentrofasiyal 

T Klln Dermatoloji 1992, 2:148-150 

Touraine tarafından 1941'de tanımlanan ve Tou-
ralne sendromu olarakta anılan sentrofasiyal lentigino­
zis (SL), disrafik değişiklikler, nöropsikiatrik bozukluklar, 
kemik anomalileri, endokrin disfonksiyonlar, kaşların 
birleşmesi ve yüksek damak ile karakterize bir send­
romdur (1,2,3). 

Disrofik değişiklikler; olympian alın, pektus karina-
tus, ksifoid prosesin yokluğu, umbilikal herni, serviko-
dorsal kifoz, spina bifida, foveola koksigea ve lumbar 
hlpertrlkozu kapsamaktadır (1,3). 

SL'de gözlenen nöropsikiatrik bozukluklar içinde 
ise; oligofreni, karakter bozuklukları, psikomotor gelişim 
geriliği, epilepsi, vejetatif disfonksiyon, emosyonel den­
gesizlik ve alışkanlık bozuklukları sayılabilir (1,3) 

SL'de lentlgolar doğumda yüz orta hatta yerleşim 
gösterir, birinci dekad içinde yayılarak artar, mukoza 
tutulumu olmaksızın dudak ve üst göz kapaklarını tuta­
bilir ve genellikle 20 yaşından sonra kaybolur. Çoğun­
lukla vücut ve ekstremitelerde belirgin lentigo yoktur 
(1,3,4). 
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SUMMARY 
Centrofacial lentiginosis is characterized by lenti-

gines on the nose and cheeks, variously associated with 
status dysraphicus, multiple skeletal amonalies, and cen­
tral nervous system disorders. 

Here we present two cases with centrofacial lentigi­
nosis and we rewiev the literature. 

Key Word: Lentiginosis centrofacial 
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Şekil 1. Birinci olgunun yüzündeki lentigolar 
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Şekil 2,3. Birinci olguda el parmaklarında genişleme ve radyog­
rafide falankslarda kistik, litik lezyonlar 

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

Hastanın yapılan dermatolojik muayenesinde; 
doğumundan beri varolan, yaşla birlikte artış gösteren, 
özellikle yüz orta hatta yerleşen, mukoza tutulumu ol­
maksızın dudaklara ve göz kapaklarına yayılan lentigi-
nozls (Şekil 1), el sırtlarında az sayıda benzer lezyon, 
el ve ayakta onikomikoz ve yaygın plantar hiperkeratoz 
saptandı. 

Beş yaşında iken emeklemeye başladığı ve ancak 
daha ileri yaşlarda yürüyebildiği öğrenilen olgunun nöro­
lojik muayenesinde, bilateral piramidal sistem iritasyon 
bulguları, dlsdladokoklnezi ve hafif derecede dismetri 
mevcuttu. Yürüyüş serebellar ve piramidal ataksi özel­
liklerini taşıyordu. Periferik sinir sistemi patolojisini gös­
terir muayene bulgusu yoktu. Psikometrik ölçümler so­
nucu hafif derecede zeka geriliği saptandı. 
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Şekil 4. İkinci olguda yüzde lentigolar ve pektus karinatus 

İskelet sistemi muayenesinde; el ve ayak parmak­
larında belirgin genişleme, radyografilerde radius alt 
uç, metatars ve metakarplarda trabekülasyon artışı, fa-
lankslara ekspansiyon, orta ve distal falankslarda kistik 
ve distal falankslarda litik lezyonlar gözlendi (Şekil 2,3). 
U ve Sı'de İki seviyeli spina blfida saptandı. 

Endokrin sistem patolojisi lehinde klinik bulgu göz­
lenmedi, laboratuar tetkikler normal sınırlardaydı. 

Aile anamnezinde, annede ve 4 kardeşin hep­
sinde (4 erkek) yüzde lentiginozls anamnezi alındı. 

OLGU 2: B.M., 19 yaşında, erkek. 

Dermatolojik muayenede birinci olgu ile benzer 
dağılımda lentiginozls, el sırtlarında az sayıda lentlgo ve 
sırtta 5cm. çapında 1 adet cafe au lait lekesi sap­
tandı. 

İskelet sistemi muayenesinde; servikodorsal kifoz, 
ileri düzeyde pektus karinatus (Şekil 4) ve Ls'te tek se­
viyeli spina bifida saptandı. Spina blfidaya uyan derma­
tolojik sahada, sırt orta hatta, lineer 7cm.'lik hiperpig-
mentasyon gözlendi. 
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Tablo 1. Olgulardaki bulguların dökümü 

Sendrom Olgular 
Komponenti Olgu 1 Olgu 2 

Disrafik değişiklik Spina bifida Spina bifida 
Pektus karinatus 
Servikodorsal 
kifoz 
lineer hiperpig-
mentasyo 

Nöropsikiatrik Mental retarde — 
bozukluklar Psikomotor gelişim 

bozukluğu 
İskelet sistemi Metakarp ve meta- Yüksek damak 
anomalisi tarslarda genişleme, 

distal falakanslarda 
kistik, litik lezyonlar 

Endokrinopati — — 
Lentiginozis Yüzde ve el sırtında Yüzde el ve sırtında 
Diğer El ve ayakta oniko- — 

mikoz 
Plantar hiperkeratoz 

Nöropsikiatrik ve klinik endokrinolojik patoloji sap­
tanmadı. Rutin laboratuar tetkikleri normaldi. 

Aile anamnezinde, babada ve 21 yaşındaki abla­
sında yüzdeki lentiginozisin 20 yaş civarında kaybol­
duğu, 15 yaşındaki erkek kardeşinde ise halen varol­
duğu saptandı. 

TARTIŞMA 
Sentrofasiyal lentiginozis (SL), nöropsikiatrik bo­

zukluklar ve iskelet sistemi anomalileri ile birlikte gözle­
nebilen, orta hat lezyonlarının örneklerini de içeren bir 
sendromdur. Orta hat lezyonları altta yatan anomalileri 
ortaya sermesi açısından önemlidir. Fibroma pendulum, 
gamzeler, sinüsler, pigmante makûller, hemanjiom, li­
pom, sakral, lomber ve servikal hipertrikoz orta hat 
lezyonları arasında sayılabilir (5). 

Bizim ikinci olgumuzda, omurga üzeri orta hatta, 
spina bifida lokalizasyonuna uyan hiperkpigmentasyon 
da orta hat lezyonları arasında sayılabilir. Spina bifida 
olgularında deri atrofisine bağlı hipo-hiperpigmentasyon 
oluşması olasıdır. 

SL ayırıcı tanısında, öncelikle multipl lentiginöz 
sendromlar arasında yeralan Carney kompleksi (NAME 
ve LAMB sendromları) ve LEOPAR D sendromu akla 
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gelmelidir. Carney kompleksi ondokrinopatiyle seyreden 
NAME (nevüs, atrial miksoma, mlksoid nörofibrom, efe-
lid) ve LAMB (lentigo, atrial miksoma, mukokutanöz 
miksoma, blue nevüs) sendromlarmı kapsamaktadır. 
LEOPARD sendromunda ise lentigo, EKG anormal­
likleri, oküler hipertelorizm, pulmoner stenoz, genital 
anomaliler, retarde boy ve sensorinöral sağırlık gözlen­
mektedir (6). 

SL, ağız çevresi lentiginöz sendromlardan mukozal 
tutulumun olmaması ile ayrılabilir. Bu sendromlar ara­
sında Peutz Jeghers sendromu (intestinal polipozis, pe­
rioral ve oral mukozal lentiginozis) ve Laugier Hunzlker 
sendromu (oral mukoza ve dudakların esansiyel lenti-
küler melanotik pigmentasyonu) sayılabilir (7,8). 

SL'nin az rastlanan bir sendrom olması ve bu 
sendromun dermatolojik ipuçları ile diğer sistem anoma­
lilerinin saptanabildiği sendromlara örnek oluşturması 
nedeni ile bu sunu yapılmıştır. 
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