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evus psiloliporus (NP), ilk kez Happle ve Küster tarfından tanım-
lanmış (1998) saçlı derinin lipomatöz hamartomudur.1,2 Nadir gö-
rülen lezyonlar saçlı deride kılsız, düz yüzeyli, deri renginde ya da

sarı renkli, kubbemsi görünümlü, birkaç milimetreden santimetreye kadar
değişebilen boyutlarda, palpasyonla yumuşak kıvamlı, genellikle unilateral
fakat bilateral de olabilen oluşumlardır.3 Tipik olarak ensefalokraniyal li-
pomatozisli hastalarda görülmekle birlikte izole olgular da bildirilmiştir.4

Lezyona eşlik edebilen patolojiler; fokal dermal hipoplazi, alopesi, perio-
küler skin tag, aplazia kutis konjenita gibi deri bulguları ve gözün desmoid
tümörleri, göz koristomaları, maksiller odontomalar, kemik kistleri, sereb-
ral unilateral atrofi, unilateral ventriküler dilatasyon, konvülsiyonun eşlik
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ettiği veya etmediği mental retardasyon gibi non-
kutanöz oluşumlardır.3,5,6 Tanı, klinik değerlen-
dirme ve histopatolojik olarak dermiste erektör pili
kaslarında belirginleşme ve subkütan yağ dokusu
artışıyla konur.1,7

OLGU SUNUMLARI

Hasta, polikliniğimize saçlı derisinde 5 yıldır far-
kına vardığı ve giderek büyüyüp saçlarını döken
kitleler nedeniyle başvurdu. Herhangi bir semp-
tomu yoktu. Yapılan dermatolojik muayenesinde
saçlı derinin verteks kısmına yerleşmiş sarımsı ren-
kli, palpasyonla yumuşak hamur kıvamında, ardışık
3 kıvrımdan oluşan alopesik nodüller gözlendi
(Resim 1). Alopesik nodüller üzerinde, tek tük, da-
ğınık  ve çoğu kısa kıllar mevcuttu. Kıl çekme testi
negatifti. Lezyonun total boyutu 10 cm-18 cm ola-
rak ölçüldü. Nodüllerin en yüksek noktalarından
steril bir iğneyle yapılan derinlik ölçümleri 23 mm,
26 mm ve 31 mm idi. En arkadaki nodülden eksiz-
yonel biyopsi yapıldı ve patolojik incelemeye yol-
landı. Fakat hasta biyopsiden bir hafta sonra
kontrole geldiğinde nodüller düzleşerek tek bir
nodül halini almıştı ve lezyonun tepe noktasından
yapılan derinlik ölçümü 20 mm olarak belirlendi.
Bu durum biyopsiye karşı oluşmuş “negatif Köb-
ner” yanıtı olarak değerlendirildi. Ön tanı olarak
lipomatöz bir lezyon düşünülerek alınan biyopsi-
sinde, epidermiste hafif keratinazasyon artışı, gra-
nüler tabakada kalınlaşma ve sponjiyoz, deri altı
yüzeyel nonspesifik perivasküler dermatit bulgu-
ları, kıl folliküllerinde proliferasyon ve düz kasla-
rında belirgin hiperplazi (erektör pili kası) dermal
incelme, yer yer fibrozis ve yağ dokusunda belir-
gin artış gözlendi. Özellikle erektör pili kasları be-
lirgin olarak hiperplazi gösteriyordu (Resim 2).

Hastanın dermatolojik muayenesinde başka
patoloji saptanmadı. Rutin hematolojik ve biyo-
kimyasal tetkiklerinde herhangi bir patolojik deği-
şiklik mevcut değildi. Nörolojik muayenesinde ve
göz muayenesinde anlamlı bulgu saptanmadı. Has-
tanın 5 yıl içinde 1 kez geçirilmiş epilepsi atağı
öyküsü mevcuttu. Fakat kranio spinal manyetik
rezonans (MR) bulguları ve elektroensefalografi
(EEG)’si normaldi. Epilepsi atağı sporadik ve nons-
pesifik olarak değerlendirildi. Diğer sistem tara-

maları için yapılan alt ve üst batın MR inceleme-
lerinde yer kaplayan kitle ya da başka bir anormal-
lik tespit edilmedi. Travma ya da kronik ilaç
kullanımı öyküsü yoktu. Aile öyküsünde benzer

RE SİM 1: Ol gu nun saç lı de ri sin de 10x18 mm eba dın da sa rım sı renk li üze rin -
de yer yer uzun ve sağ lam yer yer kı sa ve kı rıl mış kıl lar olan no dü ler lez yon.
(Renkli hali için Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 2: Deri altı yağ dokuyu içeren biyopsi örneğinde dermiste çok sayıda,
deri eklerine eşlik etmeyen erektör pili kas grubları (HE X40).
(Renkli hali için Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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herhangi bir lezyon ya da ensefalokraniokutanöz
lipomatozisin (ECCL) sendromuyla  uyumlu bir
bulgu saptanmadı.

Bu klinik ve histopatolojik bulgular eşliğinde
lezyon NP olarak değerlendirildi.

Literatürde nadir rastlanan bir olgu olması ve
ilginç negatif Köbnerizasyonu nedeni ile sunulması
uygun bulundu.

TARTIŞMA

Saçlı derinin mezodermal nevüslerinden olan NP
ismi Yunanca psilos=kılsız ve liparus=yağlı kelime-
lerinden türetilmiştir. 1997’ye kadar ECCL’nin
isimsiz ama patognomonik bir komponenti olarak
kabul edilmiştir.6 1998’de Happle ve Küster ya-
yımladıkları nonsendromik olgularla ekstrakütan
lezyonların eşlik etmediği durumların da görüle-
bileceğini belirterek nevüsün farklı bir isimle ve
ayrı bir klinik antite olarak kabul edilmesini sağla-
mışlardır.1-3

Lezyon saçlı deride değişik boyutlarda olabi-
len, rengi deri renginden sarımsı renge dek değişe-
bilen, saçsız ya da az sayıda saç teli ihtiva eden düz
yüzeyli, kubbemsi, palpasyonla yumuşak hamur kı-
vamında, genellikle unilateral fakat bilateral de
yerleşebilen nodüller şeklindedir.1,2,5 Saçlı derideki
alopesik bölgeler lipödematöz görünümlüdür.7 Saçlı
derideki bu lezyona eşlik edebilen, aplasia kutis
konjenita, izole alopesik alanlar veya fokal dermal
hipoplazi ve daha çok perioküler olan “skin tag”ler
gibi deri bulguları bulunabilir.2,5,6,8

Hauber ve ark., 2003 yılına kadar bildirilen 33
ECCL olgusunun tümünde NP’nin bulunduğunu
belirtirlerken, Chan ve ark., 2005’e kadar bildirilen
37 ECCL olgusunun 36 (%97)’sında gözlendiğini
bildirmişlerdir.9,10 Hunter ve ark. ise 2006 yılına
kadar bildirilmiş ECCL’li 54 olguyu irdeledikleri, o
güne kadar ki en geniş seride NP’nin ECCL tanı-
sında  majör kriterlerden ve patognomonik bir
bulgu olduğunu bildirmişlerdir.11

Ensefalokraniokutanöz lipomatozis spektru-
mundaki olgularda ise gözün desmoid tümörleri
göz koristomaları, epibulber veya limbal dermoli-
pomalar, kornea veya sklera anomalileri, palpebral

kolobomalar, ön kamara anomalileri, aniridi, mik-
roftalmi, maksiller odontomalar, kemik kistleri gibi
iskelete ait anomaliler, serebral unilateral atrofiler,
unilateral ventriküler serebral dilatasyon, lepto-
meningeal angiomatozis, ossifiye fibromalar, mak-
rosefali, hipospadias, hidronefroz, stenotik odituar
kanal, prematüre telarş, konvülsiyonun eşlik ettiği
veya etmediği mental retardasyon, aorta koarktas-
yonu, spinal ve leptomeningeal lipomalar yer ala-
bilir.3,5,6 Eşlik eden intraserebral patolojiler deri
lezyonları ile aynı tarafta olma eğilimindedirler.2,4,6

Lezyonlar genellikle sporadik olarak görülür ve her
iki cinsi eşit oranda etkilerler. Genellikle doğuştan
mevcutturlar. Literatürde sadece bir olguda NF1
geninde “de nova mutasyon” bildirilmiştir. Diğer
olguların asimetrik ve sporadik olmaları nedeniyle,
hastalığın lethal otozomal mutasyon sonucu oluşan
mozaisizm sonucu geliştiği düşünülmektedir.3,6

Nevüsün histopatolojisinde retiküler dermis
içine doğru uzanan, artmış subkütan yağ dokusu,
dermiste fibrozis ve incelme, izole olmuş erektör
pili kasları gözlenir.1,3,7 Erektör pili kaslarındaki
bu belirginleşme lezyonun nevüs lipomatozis sü-
perfisialisten ayrımına yardım eder.1 Bazen yağ lo-
bülleri aberan kitleler halinde alt dermiste bile
bulunabilir.2

Ayırıcı tanıda aplasia kutis konjenita, sebase
nevüs, fokal dermal hipoplazi, sendromik olgularda
ise oküloaurikülovertebral sendrom, proteus sen-
dromu, oküloserebrokutanöz sendrom (Delleman
sendromu) ve epidermal nevüs sendromu akla gel-
melidir.1,6 Ayrıca soliter saçlı deri lipomları ve kütis
vertitis jirata da akılda tutulmalıdır.

Nonsendromik izole lezyonlarda en iyi tedavi
seçeneği basit eksizyondur.Lazer ablasyonu geçici
olarak yarar sağlayabilir.1

Mezodermal nevüslerin farklı bir tipi olan
NP’nin prognozu ve ciddiyeti eşlik ettiği nörolojik
bozuluklarla ilişkili olarak değişir.3,4,6

Olgumuzun lezyonu tipik klinik ve histopa-
tolojik özellikleri nedeniyle NP olarak değerlen-
dirildi. Hastamızda literatürde belirtilen kutanöz
lezyonlardan hiçbirisi mevcut değildi. Hikâyesinde
geçirilmiş bir epileptik atak belirtilmesine rağmen
nörolojik klinik muayene ve EEG sonuçlarına göre



bu atak izole ve sporadik bir bulgu olarak yorum-
landı. Genel sistem muayenelerinin normal ol-
ması, oftalmolojik muayenesinde anlamlı bir
patoloji bulunmaması kraniyal, spinal ve batın
MR incelemelerinde herhangi bir anormalliğe
rastlanmaması nedeniyle ECCL’nin bir kompo-
nenti değildi.

Klinik ayırıcı tanıda literatürde belirtilenler
dşında yine çok nadir rastlanan saçlı deri lezyon-
ları olan lipödematöz skalp ve lipödematöz alopesi
de düşünüldü.

Lipödematöz skalp subkütan yağ dokusundaki
artış nedeniyle kıl kaybı olmaksızın saçlı derideki
lokalize ya da difüz süngerimsi kalınlaşmadır. Bu
bulgu genellikle lipödematöz alopesi olarak adlan-
dırılan difüz veya yama tarzındaki lezyonlarla iliş-
kilidir.12 Bu 2 durum bazılarına göre farklı olsa da
bazı araştırmacılara göre aynı hastalığın farklı dö-
nemlerini tarif etmektedir.13 Lipödematöz skalp
oldukça nadir görülen kronik bir durumdur. Or-
talama 5,8 mm olan skalp kalınlığı bu hastalıkta
10-15 mm’ye kadar kalınlaşabilir. Alopesik alan-
larda bulunan kıllar 2 cm’den daha fazla uzamaz.12

Lezyon görünürden çok palpabldır ve saçlı deri ka-
fatası üzerinde elle kolayca kaydırılabilir. Bası uy-
gulandıktan sonra kısa sürede eski şeklini alır.13

Saçlar çekilince kolay kırılır.12

Saçlı deri kalınlığı bizim olgumuzda da belir-
gin artış gösteriyordu. Alopesik alanlarda az sayıda
bulunan kıllar ise yer yer kısa yer yer ise normal
uzunluktaydı. Düz yüzeyi ve palpasyonla yumuşak
kıvamı nedeniyle lipödematöz alopesi ile benzer-
lik gösteriyordu. Olgumuzun lezyonu palpasyonla
hamur kıvamında hissediliyordu ve basınç uygula-
masıyla kolayca çökmüyordu. Lipödematöz skalp
olgularında gözlenebilen pruritus, ağrı veya pares-
tezi gibi semptomları mevcut değildi. Çekildiğinde
normal görünümlü ve alopesik alandaki kıllar ara-
sında direnç farklılığı yoktu.

Lipödematöz alopeside histopatolojik olarak
subkütan yağ dokusunda kalınlaşma yerine artmış
bir ödem, normal yapılı subkütan dokunun kollajen
bantlar ve damarlar ile gevşemesi söz konusudur.
Bazen müsin birikimleri görülebilir. Bazı araştır-

macılar kıl follikül sayısında azalma ve fokal bul-
ber atrofi gözlendiğini bildirmiştir. Kıllar anagende
ve normal görünümlüdür. Bazen perifolliküler fib-
rozis, folliküler tıkaçlar ve folliküler atrofi de göz-
lenebilir. Şimdiye dek 2 olguda gözlenmiş olan
ektatik lenfatik damarların potansiyel patojen ola-
bileceği belirtilmiştir.12 Olgumuzda ise belirgin yağ
dokusu artışı vardı ve dermal erektör pili kaslarında
göze çarpan hiperplazi izleniyordu. Kıl follikülleri
normal yapıdaydı.

Hastamızın lezyonları klinik ve patolojik
özellikleri nedeniyle nonsendromik izole NP ile
uyumluydu. İlginç olarak, hastanın saçlı deri no-
düllerinde biyopsiden bir hafta sonra belirgin bir
gerileme gözlemledik ve bunu biyopsiye sekon-
der gelişen “negatif Köbner” reaksiyonu olarak
değerlendirdik. Bazı deri hastalıklarında, hasta-
lığa ait lezyonların travmatize bölgelerde hiç or-
taya çıkmaması ya da var olan lezyonların travma
ile gerilemesi ya da tamamen kaybolması olarak
tanımlanan negatif Köbner reaksiyonu ilk kez 1973
yılında psöriyazis lezyonlarında gözlenmiştir. Bu
durum, daha sonra, vitiligo, liken planus ve löko-
sitoklastik vaskülit gibi deri hastalıklarında da ta-
nımlanmış olan oldukça nadir bir durumdur.14,15

Psöriyazis lezyonları için travma sonrasında, 10-14
gün ile 5 yıl gibi farklı Köbner gelişim süreleri bil-
dirilmiştir.14 Literatürde negatif Köbner gelişimi
için bildirilen belirli bir süre olmasa da, olgumu-
zun lezyonlarında biyopsiden bir hafta sonra göz-
lemlediğimiz gerileme, bu sürenin de, yaklaşık
olarak Köbner yanıtındakilere benzer olduğunu
göstermektedir. NP lezyonlarında negatif Köbner
gelişimi, daha önce yayımlanmış olgularda bildiril-
memiştir.

Saçlı deride alopesik nodüllerle karakterize
olan bu hastalığın diğer alopesik saçlı deri lez-
yonlarından ve nevüs lipomatozis süperfisyalis
gibi yüzeyel lipomatöz nevüslerden ayırt edilmesi
önemlidir.16,17 İzole olgular için olmasa da,
ECCL’nin bir komponenti olduğunda erken tanıyı
kolaylaştırması açısından klinisyen ve dermatopa-
tologlarca akılda tutulması gerektiğini düşünüyo-
ruz.
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