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Ö Z E T 

Çalışmamızda epidermal nevüs sendromu tanısı konulan, vücudunun aynı tarafında dermatolojik, oküler, santral sinir 
sistemi ve dental tutulumu olan bir hasta değerlendirilmektedir. Cilt nevüslerinin ve konjunktiva lezyonlannın histopatoloji-
si sunulmaktadır. Hastalığın özellikleri ve eşlik eden göz bulguları tartışılmıştır. 
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S U M M A R Y 

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. Hlstopathology of the cutaneous nevi and conjunctival lesion and cranial CT is 
presented. Special aspects of the disease and associating eye involvement is discussed. 
Key Words: Dermoid, epidermal nevus syndrome, phakomatosis, choristoma 

T Klin J Ophthalmol 1996, 5:276-279 

Giriş 
Epidermal nevüs sendromu ilk kez Feuerstein ve 

Mims tarafından orta hatta fasiyei nevüs, konvülziyon-
lar ve men ta! retardasyon triadı ite tanımlanmıştır (1). 
Etiolojisinde hayat ın ilk haf ta lar ında etkili bir defekt 
düşünülmektedir ancak nadiren familial olarak tanım­
lanmış vakalar vardır (2). Epidermal nevüs sendromu 
Sturge-VVeber Sendromu, neurof ibromaîozis , tubero-
skJeroz, ataksi telenjiektaz ve Von-Hippel Undau Has­
talığının yer aldığı fakomatoz)ar arasında değerlendiren 
çalışmacılar vardır (3). Bu sendromun özellikleri Gol -
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denhar Sendromu ve tubero sklerozla benzer yönler 
de göstermektedir. Goldenhar displazisinde kafatası ve 
orbita anomalileri ile epibulber dermoidler ve kolobom-
lar birlikte olabilmektedir. Hem tubero sklerozda, hem 
de epidermal nevüs sendromunda sebase cilt lezyon-
ları , konvulziyonlar ve mental retardasyon bulunabil­
mektedir. 

O lgu Sunumu 

Kliniğimize yüzünün ve vücudunun sol yarısını kıs­
men kaplayan, orta hattı geçmeyen çizgisel nevüsler 
ve sol gözde şekil bozukluğu ile görme azlığı yakınması 
ile başvuran 4 yaşındaki kız çocuğu değerlendirilmiştir 
(Şekil 1). 

Oftalmolojik muayenesinde görme keskinliği sağda 
tam, solda el hareketleri düzeyindeydi. Sol gözde na-
zal ve üst temporal konjunktivada belirgin pembe renkli 
vaskülarize lezyonlar kornea üzerine de yayılım göster­
mişlerdi (Şeki l 2). Korneada temporal alanda daha 
yoğun olmak üzere difüz bir bulanıkl ık ve vasküla-
rizasyon mevcuttu. Arka segment k o r n e a ! opasite ne­
deni ile tam olarak değer iend i r t l ememekteyd i . S a ğ 
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Şekil 1. Hastamızın sol gözünde ve yüzünün sol yarısında izle­
nen lezy onlar. 

Şekil 2. Sol kornea ve konjukîivanın görünümü (x10). 

g ö z d e patoloj ik bu lgu s a p t a n m a d ı . U l t rason ik m u a y e ­
n e d e so l gözde koro idde bazı bö lge lerde ar tmış refîek 
tJvite gö rü ldü . Orb i îa tomogra f i s inde s o l intraorbital m e ­
d i a t e ve b u l b u s a yap ış ık mult ipi ka l s i fiye l ezyon la r or­
t aya kondu (Şeki l 3 ) . 

i n h a l a s y o n a n e s t e z i s i a l t ında has tan ın kon junkt i -
vas ından a l ınan e k s i z y o n e l b iops in in hema toks i l en e o -
z in ile b o y a n a r a k h is topato lo j ik i n c e l e m e s i s o n u c u n d a 

ep i te l a l t ında k ık ı rdak d o k u s u , y a ğ d o k u s u , ek r in ter 
bez le r i ve kıl fol l ikül ler i i z lend i (Şeki l 4). L e z y o n h is to lo­
jik o la rak l îpodermo id ka rak te rdeyd i . . 

D e r m a t o l o j i k m u a y e n e s i n d e y ü z ü n s o l y a n ı n d a , 
s o l k o l v e s o l v ü c u t b ö l g e s i n d e p i g m e n t l i v e r r u k a î 
l e z y o n l a r m e v c u t t u . S o i k o l d a n a l ı n a n de r i b i o p s i s i 
h e m a t o k s i l e n - e o z i n i le b o y a n a r a k i n c e l e n d i . B i o p s i d e 
y ü z e y d e ka l ın o r tokera to t i k ke ra t in t a b a k a s ı , e p i d e r -
m is te bel i rg in pap i i l ama toz i s , hafi f d ü z e y d e a k a n t o z i s 
s a p t a n d ı (Şek i l 5 ) . A y r ı c a b a z a l t a b a k a d a m e l a n i n 
p i g m e n t a r t ımı v e d e r m a d a p e r i v a s k ü l e r ö d e m m e v ­
cut tu . B u bu lgu la r ı ş ığ ında ve r rüköz e p i d e r m a l n e v ü s 
tanısı kondu . 

S i s t e m i k m u a y e n e s i n d e has tan ın motor ve men ta l 
ge l i ş im in in n o r m a l d ü z e y d e o l d u ğ u b u l u n d u . Ç e k i l e n 
u z u n k e m i k grafiteri o lağand ı a n c a k d iş yapı lar ı d i smor -
f ik g ö r ü n ü m d e y d i . Eşl ik e d e b i l e c e k bir sant ra l s in i r s i s ­
temi patoloj is in i değe r l end i rmek iç in çek i len k ran ia l to­
mogra f ide so l par ie ta l lopta bir l e z y o n u n var l ığı gö rü ldü . 
S o l yan ventr lkü l pos te ro ia te ra i inde h i p o d e n s bir l e z y o n 
ve pe r i l ezyono r m in ima l bir ö d e m sap tand ı (Şeki l 6 ) . 
H a s t a h a l e n nöroşirur j i i le bir l ikte takip ed i lmek ted i r . 

Şekil 3. Orbitai BT de izlenen soi göz medialde, bulbusa ya­
pışık radyoopak multipi kalsifiye lezyonlar. 

Şekil 4. Konjunkttva otopsisinde epitel altında kıkırdak dokusu 
yağ dokusu, ekrin ter bezleri ve kıl follkülleri (x40, H.E.). 
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Şekli 5. Cilt biopsis-nde belirgin hiperkeratoz ve papillamatozis 
(x70, H.E.). 

Şekil 6. 
lezyon. 

Kranial BT de sol pariatooksipital bölgede hipodens 

Tartışma 
E p i d e r m a l nev i i s s e n d r o m u e p i d e r m a l nevüs le r v s 

eş l ik e d e n göz , iskelet , nöro lo j ik ve d iğer bazı s i s temik 

bu lgu lar ile s e y r e d e n bir hastal ıkt ı r . Kon jen i ta l nevüs ler 

s e b a s e bez le rdek i h iperp laz i ve papi l le r a k a n t o z ile k a -

rak ter ized i r (4). Nevüs le r i n h is topato lo j i k yap ıs ı yaş l a 

değ iş ik l i k le r g ö s t e r m e k t e d i r , pube r t e i le s e b a s e b e z ­

lerde ileri d e r e c e d e bir artış apokr in bez le r in ma tu ras -

yonu o luşmaktad ı r . D a h a ileriki yaş la rda i se bu l e z y o n -

la rdan yak laş ık %35 o ran ında en s ık bazose l lü le r kars i -

n o m o l m a k üze re a d e n o m l a r , s q u a m ö z hücre l i ka rs i -

n o m , s e b a s e k a r s i n o m gib i malk jn i te lere d ö n ü ş ü m o l a ­

b i lmektedi r (5). 

H a s t a m ı z d a görü len konjeni ta l mulbp l nevüs le r vü ­

c u d u n bir y a r ı s ı n d a n o n - d e r m a t o m a l ç i zg i se l şek i l de 

u z a n a r a k dağı lmaktad ı r . O l d u k ç a gen iş bir cilt a lanı et­

k i lenmiş m l i teratürde tan ım lanmış p e k çok v a k a gib i 

s a d e c e b a ş b ö l g e s i n d e l o k a l i z e k a l m a m ı ş t ı r (3.5,6). 
H a s t a m ı z d a histopatolo j ik g ö r ü n ü m h a s t a pube r te ö n ­

c e s i n d e bu lunduğu için s e b a c e b e z l e r d e aşır ı ar t ış ile 

karak te r i ze deği ld i r . 

Kon junkt jva tu tu lumu sık l ık la yüzeye l , p e m b e , g e ­

nel l ik le vaskü la r i ze e p i b u l b e r t ümör şek l inded i r . K a d ­

ran la rda dağ ı l ımı özel l ik gös te rmez , b i lateral o labi l i r ler . 

Pato lo j ik o la rak bu tümör ler s u b s t a n s i a p rop r i ada lakr i -

m a l bez l e re b e n z e y e n yapı lar ın ektopik y a ğ , k ı k ı rdak ve 

bağ d o k u s u n u n yer a labi ld iğ i üzer ler in i no rma l konjunkt i -

van ın ör t tüğü yapı lardır . Patolo j ik tan ım lama la r l lpoder-

ıvıoid. te ra toma, d e r m a t o l i p o m a , ko r i s toma o la rak i s im­

lendi r i leb i l i r (7,8,9). K o r n e a k ı s m e n y a d a t a m a m i y l e 

vaskü la r ize , l ö kom şek l inde görülebi l i r . Ko rnean ın kend i 

iç inde bir de rmo id tümör y a d a kor is tom bulunabi l i r , dif-

füz s k a t r i z a s y o n olabi l i r . H a s t a m ı z d a kon junk t i vada iz­

l ed i ğ im i z d e r m o i d t ü m ö r l e r i a n d ı r a n p e m b e d o k u l a r 

mevcu t tu . E k s i z y o n e l b lops i ile tümör le r in yap ı s ında k ı ­

k ı rdak, y a ğ doku lar ı ile ekr in ter bez le r i ve kıl fo l l ikü l ler i 

göster i lmiş ve l i podermo id tanısı konu lmuş tu r . K o r n e a ­

da vaskü la r i zasyon ve n a z a l k o r n e a har iç l ö k o m gö rü ­

n ü m ü va rd ı . B u n e d e n l e ö n v e a rka s e g m e n t yap ı la r ı 

direkt o larak gö rü lemed i . Orb i ta u l t rasonograf is l ve to­

mogra f i s inde o r taya konu lan kals i f iye yapı lar l i teratürde 

de tan ım land ığ ı şek i lde koro ida l os t reomla r o la rak d e ­

ğer lendir i lebi l i r (3). 

San t ra l s in i r s i s temi kompl i kasyon la r ın ın e p i d e r m a l 

nevus la r ın baş bö lges inde yer a ldığı o lgu la rda d a h a s ık 

karş ımıza çıkt ık lar ı bi ld ir i lmektedir . San t ra l s inir s i s t em i 

tu tu lumu n e v ü s l e r l e a y n ı ta ra f ta o l m a k t a d ı r (10,11). 
H a s t a m ı z d a kran ia l BT ile sap tad ığ ımız h i p o d e n s natür-

lü l ezyon nevus la r l a aynı vücut yar ıs ında yer a lmak tay ­

d ı , a n c a k henüz he rhang i bir nöro lo j ik s e m p t o m v e r m e ­

mişt i . 

İskelet s i s t em i tu tu lumu ile öze l l ik le u z u n kem ik ­
lerde ve sakro l l i ak bö lgede yer a lab i len çok say ıda 
radyo lüsen lezyon la r h a s t a m ı z d a çeküen graf i lerde s a p ­
t a n a m a d ı . D iş le rde g ö r d ü ğ ü m ü z h ipop last ik d e n t i s y o n a 
ait bu lgu la r da s e n d r o m u n bir pa r ças ı o l a r a k değe r ­
lendir i lmişt i r (12). 

T e d a v i s i iç in has ta la r ın mul t jd is ip i iner bir ç a l ı ş m a 

ile tak ib i ve t e d a v i s i g e r e k m e k t e d i r . N ö r o l o g , P l a s t i k 

C e r r a h ve O f ta lmo log la r işbi r l iğ i i ç inde o lmal ıd ı r . G ö z 

aç ıs ından konjeni ta l o ia rak o p a k bir k o r n e a ile ka rş ımı ­

z a ç ı k a n v a k a l a r g e n e l d e g ö r s e l p r o g n o z a ç ı s ı n d a n 

ümits izdir . Öze l l i k le un i ia tera l v a k a l a r a kozmet i k a ç ı d a n 

yak l aşmak uygundur (13). D e r m o i d tümör le r v ızüe laks i 

i lg i lendi r iyorsa v e d iğer ö n s e g m e n t v e a r k a s e g m e n t 

yap ı l a r ında bir a n o m a l i b u l u n m u y o r s a p e n e t r a n y a d a 

lamel le r keratoplast j i le başar ı l ı sonuç la r al ınabi l i r (14) 
Hasta lar ın cilt l ezyon la r ı sınır l ı i se ge l i şeb i l ecek o las ı 

bir ik inc i l m a l l g n i f e y e k a r ş ı p u b e r t e d e n ö n c e e k s i z e 

ed i le rek g ra f t l anma düşünü leb i l i r (3). 
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