Epidermal Nevus Sendromu:
Vaka Takdimi
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OZET

Calismamizda epidermal neviis sendromu tanisi konulan, viicudunun aym tarafinda dermatolojik, okiiler, santral sinir

sistemi ve dental tutulumu olan bir hasta degerlendirilmektedir.

Cilt neviislerinin ve konjunktiva lezyonlannin histopatoloji-

si sunulmaktadir.  Hastaligin 6zellikleri ve eslik eden g6z bulgulari tartisiimistir.
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SUMMARY
EPIDERMAL NEVUS SYNDROME: A CASE REPORT

A case of epidermal nevus syndrome with dermatobgic, ocular, dental and central nervous system involvement on

the same side of the body is reported. Histopathology of the cutaneous nevi and conjunctival lesion and cranial CT is

presented. Special aspects of the disease and associating eye involvement is discussed.
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Giris

Epidermal neviis sendromu ilk kez Feuerstein ve
Mims tarafindan orta hatta fasiyei neviis, konviilziyon-
lar ve menta! retardasyon triadi ite tanimlanmistir (1).
Etiolojisinde hayatin ilk haftalarinda etkili bir defekt
diisiinilmektedir ancak nadiren familial olarak tanim-
lanmig vakalar vardir (2). Epidermal neviis sendromu
Sturge-VVeber Sendromu, neurofibromaiozis, tubero-
skJeroz, ataksi telenjiektaz ve Von-Hippel Undau Has-
taliginin yer aldigi fakomatoz)ar arasinda degerlendiren
caligmacilar vardir (3). Bu sendromun ozellikleri Gol-
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denhar Sendromu ve tubero sklerozla benzer yonler
de gostermektedir. Goldenhar displazisinde kafatasi ve
orbita anomalileri ile epibulber dermoidler ve kolobom-
lar birlikte olabilmektedir. Hem tubero sklerozda, hem
de epidermal neviis sendromunda sebase cilt lezyon-
lari, konvulziyonlar ve mental retardasyon bulunabil-
mektedir.

Olgu Sunumu

Klinigimize yiiziiniin ve viicudunun sol yarisini kis-
men kaplayan, orta hatti gegmeyen ¢izgisel neviisler
ve sol gozde sekil bozuklugu ile géorme azhigi yakinmasi
ile bagsvuran 4 yasindaki kiz gocugu degerlendirilmistir
(Sekil 1).

Oftalmolojik muayenesinde goérme keskinligi sagda
tam, solda el hareketleri diizeyindeydi. Sol gézde na-
zal ve list temporal konjunktivada belirgin pembe renkli
vaskiilarize lezyonlar kornea iizerine de yayilim goster-
mislerdi (Sekil 2). Korneada temporal alanda daha
yogun olmak lizere difiiz bir bulaniklik ve vaskiila-
rizasyon mevcuttu. Arka segment kornea! opasite ne-
deni ile tam olarak degeriendirtlememekteydi. Sag
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Sekil 1. Hastamizin sol géziinde ve yizilniln sol yarisinda izle-

nen lezyonlar.

Sekil 2. Sol kornea ve konjukiivanin gériinimu (x10).

g6zde patolojik bulgu saptanmadi. Ultrasonik muaye-
nede sol gb6zde koroidde bazi bdlgelerde artmis refiek
tdvite goruldi. Orbifa tomografisinde sol intraorbital me-
diate ve bulbusa yapisik multipi kalsifiye lezyonlar or-
taya kondu (Sekil 3).

inhalasyon anestezisi altinda hastanin konjunkti-
vasindan alinan eksizyonel biopsinin hematoksilen eo-
zin ile boyanarak histopatolojik incelemesi sonucunda

epitel altinda kikirdak dokusu, yag dokusu, ekrin ter
bezleri ve kil follikulleri izlendi (Sekil 4). Lezyon histolo-
jik olarak lipodermoid karakterdeydi.

Dermatolojik muayenesinde ylzin sol yaninda,
sol kol ve sol vicut bdélgesinde pigmentli verrukal
lezyonlar mevcuttu. Soi koldan alinan deri biopsisi
hematoksilen-eozin ile boyanarak incelendi. Biopside
ylizeyde kalin ortokeratotik keratin tabakasi, epider-
miste belirgin papiilamatozis, hafif dizeyde akantozis
saptandi (Sekil 5). Ayrica bazal tabakada melanin
pigment artimi ve dermada perivaskuler 6dem mev-
cuttu. Bu bulgular 1s1ginda verrikdéz epidermal nevis
tanisi kondu.

Sistemik muayenesinde hastanin motor ve mental
gelisiminin normal dizeyde oldugu bulundu. Cekilen
uzun kemik grafiteri olagandi ancak dis yapilari dismor-
fik gérinimdeydi. Eslik edebilecek bir santral sinir sis-
temi patolojisini degerlendirmek ic¢cin ¢ekilen kranial to-
mografide sol parietal lopta bir lezyonun varhigr gorulda.
Sol yan ventrlkil posteroiateraiinde hipodens bir lezyon
ve perilezyonor minimal bir 6dem saptandi (Sekil 6).
Hasta halen nérosirurji ile birlikte takip edilmektedir.

INTUBRSITE®™

Sekil 3. Orbitai BT de izlenen soi g6z medialde, bulbusa ya-
pisik radyoopak multipi kalsifiye lezyonlar.

Sekil 4.
yag dokusu, ekrin ter bezleri ve kil follkulleri (x40, H.E.).

Konjunkttva otopsisinde epitel altinda kikirdak dokusu
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Sekli 5. Cilt biopsis-nde belirgin hiperkeratoz ve papillamatozis
(x70, H.E.).

Sekil 6. Kranial BT de sol pariatooksipital bdlgede hipodens
lezyon.

Tartisma

Epidermal neviis sendromu epidermal nevisler vs
eslik eden g6z, iskelet, norolojik ve diger bazi sistemik
bulgular ile seyreden bir hastaliktir. Konjenital nevisler
sebase bezlerdeki hiperplazi ve papiller akantoz ile ka-
rakterizedir (4). Nevuslerin histopatolojik yapisi yasla
degisiklikler gdéstermektedir, puberte ile sebase bez-
lerde ileri derecede bir artis apokrin bezlerin maturas-
yonu olusmaktadir. Daha ileriki yaslarda ise bu lezyon-
lardan yaklasik %35 oraninda en sik bazoselliler karsi-
nom olmak Uzere adenomlar, squamdz hicreli karsi-
nom, sebase karsinom gibi malkjnitelere dénisim ola-
bilmektedir (5).

Hastamizda gorilen konjenital mulbpl nevisler vi-
cudun bir yarisinda non-dermatomal c¢izgisel sekilde
uzanarak dagilmaktadir. Oldukgca genis bir cilt alani et-
kilenmis m literatirde tanimlanmis pek ¢ok vaka gibi
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sadece bas bdlgesinde lokalize kalmamistir (3.5,6).
Hastamizda histopatolojik gérinim hasta puberte &n-
cesinde bulundugdu icin sebace bezlerde asiri artig ile
karakterize degildir.

Konjunktjva tutulumu sikhikla yizeyel, pembe, ge-
nellikle vaskularize epibulber timdér seklindedir. Kad-
ranlarda dagilimi 6zellik géstermez, bilateral olabilirler.
Patolojik olarak bu tumérler substansia propriada lakri-
mal bezlere benzeyen yapilarin ektopik yag, kikirdak ve
bag dokusunun yer alabildigi Gzerlerini normal konjunkti-
vanin Orttigu yapilardir. Patolojik tanimlamalar llpoder-
vioid. teratoma, dermatolipoma, koristoma olarak isim-
lendirilebilir (7,8,9). Kornea kismen yada tamamiyle
vaskularize, 16kom seklinde gérilebilir. Korneanin kendi
icinde bir dermoid timér yada koristom bulunabilir, dif-
fiz skatrizasyon olabilir. Hastamizda konjunktivada iz-
ledigimiz dermoid timdrleri andiran pembe dokular
mevcuttu. Eksizyonel blopsi ile timdrlerin yapisinda ki-
kirdak, yag dokulari ile ekrin ter bezleri ve kil follikilleri
gOsterilmis ve lipodermoid tanisi konulmustur. Kornea-
da vaskilarizasyon ve nazal kornea hari¢g I6kom gori-
nimu vardi. Bu nedenle 6n ve arka segment yapilari
direkt olarak goérilemedi. Orbita ultrasonografisl ve to-
mografisinde ortaya konulan kalsifiye yapilar literatirde
de tanimlandigr sekilde koroidal ostreomlar olarak de-
gerlendirilebilir (3).

Santral sinir sistemi komplikasyonlarinin epidermal
nevuslarin bas bdélgesinde yer aldigi olgularda daha sik
karsimiza g¢iktiklari bildiriimektedir. Santral sinir sistemi
tutulumu nevislerle ayni tarafta olmaktadir (10,11).
Hastamizda kranial BT ile saptadigimiz hipodens natir-
Ii lezyon nevuslarla ayni vicut yarisinda yer almaktay-
di, ancak henliz herhangi bir nérolojik semptom verme-
misti.

iskelet sistemi tutulumu ile &zellikle uzun kemik-
lerde ve sakrolliak bélgede yer alabilen ¢ok sayida
radyolisen lezyonlar hastamizda gekien grafilerde sap-
tanamadi. Dislerde gérdugumuz hipoplastik dentisyona
ait bulgular da sendromun bir pargasi olarak deger-

lendirilmistir (12).

Tedavisi i¢in hastalarin multjdisipiiner bir g¢alisma
ile takibi ve tedavisi gerekmektedir. No&rolog, Plastik
Cerrah ve Oftalmologlar isbirligi icinde olmahdir. Géz
agisindan konjenital oiarak opak bir kornea ile karsimi-
za ¢ikan vakalar genelde goérsel prognoz acgisindan
tmitsizdir. Ozellikle uniiateral vakalara kozmetik acgidan
yaklagsmak uygundur (13). Dermoid tumérler vizlielaksi
ilgilendiriyorsa ve diger 6n segment ve arka segment
yapilarinda bir anomali bulunmuyorsa penetran yada
lameller keratoplastj ile basarili sonuglar alinabilir (14)
Hastalarin cilt lezyonlari sinirli ise gelisebilecek olasi
bir ikincil mallgnifeye karsi puberteden 06nce eksize
edilerek graftlanma dustndlebilir (3).
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