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ÖZET 
Nevoid bazal hücreli epitelyoma sendromu, otozomal 

dominant olarak geçen, çok sayıda bazal hücreli karsıno-
ma, çene kistleri, palmoplanter çukurcuklar, falks cerebri 
kalslfikasyonu ve iskelet anomalileriyle karakterize bir 
sendromdur. Ayrıca sendromda; benign, mal'ıgn beyin ve 
över tümörleri, deri ve uzun kemik kistleri, gözle ilgili ano­
maliler ve nörolojik defektlere de rastlanabilir. 

Bu makalede Marfanoid yapıda, çok sayıda basal celi 
epltelioma, kosta ve vertebra anomalisi, şaşılık ve EEG 
bulguları olan bir nevoid basal hücreli epltelioma olgusu 
takdim edildi, ilgili literatür gözden geçirildi. 
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S U M M A R Y 
The nevoid basal cell epithelioma syndrome is auto­

somal dominant disorder characterized by multiple basal 
cell epithelioma, jaw cysts, palmoplanter pits, calcification 
of falks cerebri, and skeletal malformations. The syn­
drome also includes other anormalities such as benign 
and malignant tumors of the brain and ovary, cysts of the 
skin and long bones, ocular anomalies and neurologic 
defects. 

In this paper, we presented a case of nevoid basal 
cell epithelioma syndrome characterized by Marfanoid 
build, multiple basal cell epithelioma, rib and vertebra 
abnormalities, strabismus, and EEG abnormality. The re­
cent literature was rewied. 
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Nevo id b a z a l hücre l i e p i t e l y o m a s e n d r o m u 
(NBHES, bazal hücreli nevus sendromu, Gorlin sendro­
mu), otozomal dominant geçişli bir multisistem hasta­
lığıdır. Sendrom, çocukluk veya ergenlik çağında çok 
sayıda bazal hücreli karsinoma, palmar ve planter dis-
keratozik çukurcuklar, iskelet anomalileri, falks ve ten-
toryum kalsifikasyonları, çene kemiği kistleri ile karak-
terizedir (1-6). 

Bu sendromla ilgili yayınlar 1894 yılına kadar 
ulaşmakla birlikte ilk defa Nomland (1933), deri tümör­
lerinin nevoid orijinli olduğunu bildirmiştir. Daha sonraki 
yıllarda Strait (1939) çene kistlerine, Binkley ve John­
son (1951) çok sayıdaki organ anomalilerine dikkat 
çekmişlerdir (1,7). Clendenning (1964), Culter (1979), 
Hovvell (1984) ve Gorlin (1987) gibi araştırmacılar, bu 
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sendromda görülen diğer bulgulara dikkati çekmişlerdir 
(1,2). 

Her iki cinste eşit olarak görülen sendrom, her 
yaşta görülebilir ise de daha çok adolesan çağ ile 3-4. 
dekatta rastlanır (1,2,8,9). 

Sendromun en sık rastlanan komponenti olan ba­
zal hücreli epltelyomalar, çocukluk veya ergenlik çağın­
da yüzlerce, binlerce küçük nodüller şeklinde başlar. 
Yavaş büyüyen nodüllerin sayıları gittikçe artar. Geç 
neoplastik dönemde basal hücreli epitelyomaların bir 
kısmı ülserleşir ve alttaki dokulara invaze olur (1,4,6.8). 

Bu makalede; Marfanoid yapıda, deri, göz, iskelet 
ve nörolojik bulguları olan, 29 yaşında bir nevoid bazal 
hücreli epitelyoma olgusu takdim edildi. 

O L G U 
M.K. 29 yaşında, öğretmen, erkek hasta. Polikli­

niğimize saçlı deri, yüz ve gövdesindeki ağrısız ve hafif 
kaşıntılı şişlikler ve yaralar nedeniyle başvurdu. Hasta­
nın hikayesinde 5-6 yıl önce saçlı derisinde bir adet si­
vilce çıkmış, bu sivilce gittikçe büyüyerek yaraya dö-
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Şekil 1, Alırı, göz çevresi ve yanaklarda çok sayıda bazal hü­
creli epitheliomalar 

nüşmüş. Daha sonraki yıllarda saçlı deri, yüz, boyun 
ve gövdesinde yenilerinin çıktığını fark etmiş. Boyundaki 
yarayı jiletle kazımış fakat aynı yerde yenisi oluşmuş. 
Bu şikâyetleri için doktora gitmemiş. 

Özgeçmişinde özellik arzetmeyen hastanın, anne 
ve babası sağ ve sağlıklı, aralarında akraba evliliği yok. 
Ailede benzer şikayeti olan kimse tarif etmiyor. 

Laboratuvar tetkiklerinde; tam idrar, tam kan, g i ­
şemi, üre, kreatinin, ürik asit, S G O T , S G P T , total bili-
rubin, alkalen fosfataz, trigliserid, kolesterol ve periferîk 
yaymada bir patoloji saptanmadı. Radyolojik tetkiklerde; 
torakal kifoskolyoz, sol 3. kosta ön ve arka bölümde 
ve sağ 4. kostada arkadan başlayıp öne doğru devam 
eden çatallanma, lumbal 5. vertebrada spina bifida tes-
bit edildi. Dura kalsifikasyonu, çene ve akciğer kisti, el 
ve ayak kemikleriyle ilgili patolojik değişiklikleri tesbit 
etmek amacıyla yapılan radyolojik tetkiklerde bir patolo­
ji tesbit edilmedi. E E G tetkikinde, sol paryetal bölgede 
nöronal hiper eksitabilite tesbit edildi. 

Göz konsültasyonunda sol gözde post travmatik 
korneal lokom, dışa şaşılık, derin ambliyopi, her iki 
fundusta myelinli sinir lifleri tesbit edildi. 
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Fizik muayenede; olgu, 197 cm boyunda, 72 kg 
ağırlığında olup, diğer sistemlerin muayenesinde patolo­
jik bir bulgu tesbit edilmedi. 

Dermatolojik muayenede; saçlı derinin muhtelif 
bölgelerinde mercimek tanesinden fındık büyüklüğüne 
kadar çeşitli büyüklüklerde 9 adet hafif pembe renkte 
papü! ve üzeri telenjiektazik 2 adet nodüi ite bir adet 
üzeri hemorajik krutlu 0.5 cm çapında ülsere papül tes­
bit edildi. 

A l ın , burun, göz kapaklar ı ve yüzün değiş ik 
bölgelerinde 1-3 mm çapında ortası çökmüş, yüzeyi 
telenj iektazik 10 adet papül ve 1-2 mm çapında 
hiperpıgmente çok sayıda makûl tesbit edildi (Şekil 
1). Boynun sol yanında 1.5x1 cm çapında üzeri 
sarı-kahverengı kurutlu ülsere lezyon (Şekil 2). Her 
iki kulak sayvanı ve boyunda üzeri telenjiektazik 1-
3 mm çaplarında 18 adet papül, 2 adet yumuşak 
flbrom, toraks alt kısmında 2.5x2 cm çapında üzeri 
hemorajik krutlu ülsere lezyon tesbit edildi (Şeki l 
3) . Nodüler ve ülsere lezyonlardan alınan biopsiler, 
basal hücreli epltelyoma olarak değerlendirildi (Şekil 
4) . El tırnaklarında longitudinal çizgilenmelerde ar­
tış görüldü. Alt ekstremıtelerde bir patoloji sap­
tanmadı. 

Şekil 2. Boynun sol yanında üzeri kurutlu ülsere lezyon 
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Şekil 3. Olgunun sırtındaki üzeri hemorajık kurutlu ülsere lez-
yon 

TARTIŞMA 
N B H E sendromu, çok sayıda basal hücreli epite-

lyoma ve değişik sistemlere ait anomalilerle karak-
terize, kansere-predispoze bir sendromdur. Otozomal 
dominant olarak geçiş gösteren sendromda, spontan 
mutasyonlar önemli bir faktördür (10). Bir ailede mutat 
olmayan F-grup kromozom tarif edilmiştir. İki hastada 
kromozom kırılmalarında artış tesblt edilmiştir (11). 

Sendromun majör bulgularından olan çok sayıdaki 
basal hücreli epithellomaların sayısı birkaç adetten bin-
lerceye kadar olabilir Yapılan bir çalışmada lezyonların 
oluşmasında güneşe maruz kalmanın önemli bir rol oy­
namadığı fakat mevcut lezyonların İlerlemesine neden 
olduğu bildirilmiştir (12). Lezyonlar vücudun herhangi 
bir bölgesinde oluşabilir. Özellikle yüzde, boyunda ve 
gövdenin üst kısımlarında lokalize olurlar. Yüzde; göz 
kapakları, burun, yanaklar ve alın tümörlerin en sık gö­
rüldüğü yerlerdir (1,5,9,10). Başlangıçta tümörler deri 
renginde, kırmızı, kahverengi papüller ve nodüller halin­
dedir. Derinin tümöral lezyonları bazal hücreli epitelio-
manın tüm tipleri şeklinde görülebilir (4,6). Pigmentli 
lezyonlar, nevüs ve seboreik verrülerle kolayca ka­
rışabilir. Histopatolojik olarak ayırt etmek gerekir (1). 
Olgunun saçlı deri, yüz, boyun ve gövdesinde deri ren­
ginde orta kısmı çökmüş molloskum kontagiozum ve 
seboreik verrülere benzeyen çok sayıda papül İle bir­
kaç adet nodul vardı. BCC'n in beyin ve diğer hayati or­
ganlara invazyonu ölüme neden olabilir. Bu lezyonların 
nadiren metastaz yaptığı bildirilmiştir (2,4,8). 

Tırnaklarda longitudinal çızgilerdeki artış, yaşlılıkta, 
Darier hastalığı, periferik dolaşım bozukluğu, romatoid 
artrit, liken planus gibi bir çok hastalıkta görülebilir. Li­
teratürde N B C C sendromlu olgularda tırnaklarda longi­
tudinal çizgilerde artış olduğuna dair bir bilgiye ras-
tlayamadık. 

Sendromun ana deri bulgularından biri de, palmo-
planter 2-3 mm çapındaki diskeratozik çukurcuklardır. 
Bu lezyonların zemini çevre deriye göre daha kırmızı-
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Şekil 4. Dermada çevrede palizat dizilim oluşturan, değişik 
şekil ve boyutlarda bazal hücre karekterindeki tümöral hücre 
kitleleri (H.E. 10x100). 

dır. Olguların 2/3'de görüldüğü ve bunlardan malign de­
ri lezyonlarının gelişebileceği bildirilmiştir (1,2,4,9). 

N B C C sendromlu olgularda; epitelial kistlere, li­
pom ve fibromlara, normal populasyona göre daha 
yüksek oranda rastlanır, fakat bunlar sendromun spesi­
fik bulgularından değildir. 

İskelet anomalilerinin olguların %70-75'inde görül­
düğü bildirilmiştir. Olguların bazısında uzun boy ve uza­
mış ekstremitelerle karakterlze Marfanoid yapı belirgin­
dir (2,13). Bizim olgumuz da marfanoid bir yapıya sa­
hipti. Geniş alın, frontal kemikte çıkıntı, burun kökünün 
yassılaşması, supraorbital çıkıntılarda gelişme ile bera­
ber olan oküler hipertelorizm dikkati çekebilir. Kostalar-
da sinostozis, kosta bifida, dışa doğru kavisleşme, par-
siyel agenezis görüldüğü rapor edilmiştir (1,2,4). Olgu­
nun sol 3.kosta ön ve arka bölümünde ve sağ 4. kos-
tada arkadan başlayıp öne doğru devam eden çatallan-
ma tesbit edildi. Ayrıca bazı olgularda dördüncü meta-
karpta kısalık, sıpina bifida occulta, kifoz ve skolyoz 
görüldüğü bildirilmiştir (2,3.4). Bizim olgumuzda torakal 
kifoskolyoz ve lumbal 5. vertebrada spina bifida tesbit 
edildi. 

Odontojenik kistler olguların %75'ten fazlasında 
görülür ve mandibulada kistlere maksilladan üç kez da­
ha sık rastlanır. Bu kistik lezyonlar mandibulada ağrı, 
diş yerleşiminde düzensizlik hatta patolojik kırıklara ne­
den olabilir. Falx cerebri kalsif ikasyonunun olguların 
%85'lnde görülebileceği bildirilmiştir (1-4,8). Odontojenik 
kist, falx ve tentoryumu tutan dural kalsifikasyonu tes­
bit amacıyla yapılan radyolojik tetkiklerde herhangi bir 
patoloji tesbit edilemedi. 

Nörolojik bulgular arasında mental retardasyon ve 
serebellar tümörler, konjenital hidrosefali, korpus kallo-
sum parsiyel agenezi, E E G değişiklikleri ve nörolojik 
defektler bildirilmiştir (1,2,4,8). 

Göz bulguları arasında hipertelorizm, şaşılık, kon­
jenital katarakt, iris, koroid ve optik sinir kolobomu, glo­
kom, distofiya kantorum bildirilmiştir (1,2,4,8). Olgunun 

T Klin Dermatoloji 1994, 4 



KÖKÇAM ve Ark. 
NEVOİD BAZAL HÜCRELİ EPİTELYUMA SENDROMU (OLGU RAPORU) 

göz konsültasyonunda sol gözde posttravmatik korneal 
lökom, dışa şaşılık, derin ambliyopi ve her iki fundusta 
miyelinli sinir lifleri tesbit edildi. 

Üro-genital sisteme ait patolojik bulgular arasında 
böbrek kistleri ve fibromları, renal malformasyonlar, 
adrenal kortikal adenoma, kadınlarda över veya uterus 
fibromları, erkeklerde hlpogonadizm, kriptorşidizm, in-
guinal herni ve semlnoma rapor edilmiştir (3,8,14). 

Fizyopatolojisi çok açık olmamakla birlikte bu ol­
gularda D N A hasarının tamir kapasitesinde aza lma 
v e y a k romozoma l düzens iz l ik te art ış bi ld i r i lmişt i r 
(5,10,11). 

Tanı için beş ana bulgudan ikisinin mevcudiyeti 
yeterlidir. Bu bulgulardan bir tanesinin varlığında aile hi­
kayesi yararlıdır (1). 

Ayırıcı tanı, Bazex sendromu, Rombo sendromu, 
Rasmussen sendromu, siringoma, melanositik nevüsler, 
kseroderma pigmentozum, arsenik keratozları ve eplte-
liomalar İle yapılmalıdır (1,4,13). 

Prognoz, deri tümörlerinin lokalizasyonu, invazyon 
durumu ve diğer anomal i ler in mevcudiyet ine göre 
değişir (1,6). 

Tedavide; özellikle yüzde yerleşen tümörlerin erken 
dönemde çıkarılması önerilmektedir. Deri lezyonlarının te­
davisinde ayrıca insizyon, küretaj, dlyatermi, kriyocerrahl, 
Mohs'un kemocerrahisi tavsiye edilmektedir. İonize rad­
yasyon erken ve çok sayıdaki lezyonların tedavisinde 
tavsiye edilmemektedir. Yüzeyel lezyonların tedavisinde 
topikal 5-florouracil denenebileceği bildirilmiştir (7,15). 
Son zamanlarda bazı araştırıcılar oral etratinat tedavisi­
nin yeni lezyonların gelişmesini önlediği ve mevcut lez­
yonların ilerlemesini durdurduğunu bildirmişlerdir (16-17). 
Tedavi planlanırken hastanın yaşı, tümörlerin yerleşimi 
ve büyüklüğü gibi hususlar dikkate alınmalıdır. Amaç en 
iyi kozmetik neticeyi elde etmektir. 

Biz olgumuzun ülsere ve nodüler lezyonlarını ek­
size ettik. Kalan lezyonların da eksize edilmesi planlan­
dı. 
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