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Nevus Psiloliparus:
Nonsendromik Bir Olgu Sunumu ve
Literatiirii Gozden Gecirme

Nevus Psiloliparus: Report of a
Nonsyndromic Case and Review of the Literature

OZET Nevus psiloliparus (NP), sagh deride agir1 yag dokusu artisi ve saglarin azalmas1 veya yoklugu
ile karakterize olan, sa¢h derinin farkli bir mezodermal neviisiidiir. Lezyonun kutan6z, oftalmolo-
jik ve norolojik gesitli defektlerden olusan ensefalokraniokutanoz lipomatozisin (ECCL, Haberland
sendromu) bir bulgusu oldugu kabul edilmektedir, fakat izole olarak da bulunabilir. Hastanin kli-
nik muayenesinde baska bir kutanoz ya da ekstrakutanoz (okiilokranionérolojik) anomaliye rast-
lanmamis ve bu oftalmokranionérolojik manyetik rezonans goriintilleme tetkikleri ile
belirlenmistir. Burada, sach derisinde izole NP’li 36 yasinda bir kadin hasta bildiriyoruz. Olgu nadir
rastlanmas ve ilging negatif K6bnerizasyonu nedeniyle sunulmustur. Hastadan bilgilendirilmis
onam formu alinmistir.

Anahtar Kelimeler: Ben; sacli deri; hamartom

ABSTRACT Nevus psiloliporus (NP) is a distinc type of mesodermal nevus of the scalp character-
ized by absence or paucity of hair and presence of an excessive amount of fatty tissue. It is consid-
ered a hallmark of encephalocraniocutaneous lipomatosis, a rare disorder comprising a variety of
cutaneous ophtalmologic and neurologic defects but can appear as an isolated finding. We report
a 36-years-old woman with a NP on her scalp. Clinical examination did not show any associated cu-
taneous or extracutaneous (oculocranioneurologic) abnormalities and oculocraniocutaneous ab-
normalities excluded by MR imaging techniques. We report this case because of its rarity and
negative koebner phenomenon. The informed consent form was signed by the patient.

Key Words: Nevus; scalp; hamartoma
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evus psiloliporus (NP), ilk kez Happle ve Kiister tarfindan tanim-

lanmig (1998) saglhi derinin lipomatéz hamartomudur."* Nadir go-

riilen lezyonlar sagli deride kilsiz, diiz yiizeyli, deri renginde ya da
sar1 renkli, kubbemsi goriintimlii, birka¢ milimetreden santimetreye kadar
degisebilen boyutlarda, palpasyonla yumusak kivamli, genellikle unilateral
fakat bilateral de olabilen olusumlardir.® Tipik olarak ensefalokraniyal li-
pomatozisli hastalarda goriilmekle birlikte izole olgular da bildirilmigtir.*
Lezyona eslik edebilen patolojiler; fokal dermal hipoplazi, alopesi, perio-
kiiler skin tag, aplazia kutis konjenita gibi deri bulgular1 ve géztin desmoid
timorleri, goz koristomalari, maksiller odontomalar, kemik kistleri, sereb-
ral unilateral atrofi, unilateral ventrikiiler dilatasyon, konviilsiyonun eslik
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ettigi veya etmedigi mental retardasyon gibi non-
kutanéz olusumlardir.®>¢ Tani, klinik degerlen-
dirme ve histopatolojik olarak dermiste erektor pili
kaslarinda belirginlesme ve subkiitan yag dokusu
artisiyla konur."”

OLGU SUNUMLARI

Hasta, poliklinigimize sagli derisinde 5 yildir far-
kina vardig: ve giderek biytiytip saglarini doken
kitleler nedeniyle bagvurdu. Herhangi bir semp-
tomu yoktu. Yapilan dermatolojik muayenesinde
sacl derinin verteks kismina yerlesmis sarims: ren-
kli, palpasyonla yumusak hamur kivaminda, ardigik
3 kivrimdan olusan alopesik nodiiller gézlendi
(Resim 1). Alopesik nodiiller iizerinde, tek tiik, da-
ginik ve ¢ogu kisa killar mevcuttu. Kil gekme testi
negatifti. Lezyonun total boyutu 10 cm-18 c¢m ola-
rak olgiildii. Nodiillerin en yiiksek noktalarindan
steril bir igneyle yapilan derinlik 6l¢timleri 23 mm,
26 mm ve 31 mm idi. En arkadaki nodiilden eksiz-
yonel biyopsi yapild1 ve patolojik incelemeye yol-
landi. Fakat hasta biyopsiden bir hafta sonra
kontrole geldiginde nodiller diizleserek tek bir
nodiil halini almigt1 ve lezyonun tepe noktasindan
yapilan derinlik 6l¢timii 20 mm olarak belirlendi.
Bu durum biyopsiye kars: olusmus “negatif Kob-
ner” yanit1 olarak degerlendirildi. On tan1 olarak
lipomat6z bir lezyon diistiniilerek alinan biyopsi-
sinde, epidermiste hafif keratinazasyon artisi, gra-
niiler tabakada kalinlasma ve sponjiyoz, deri alt1
ylizeyel nonspesifik perivaskiiler dermatit bulgu-
lar, kil follikiillerinde proliferasyon ve diiz kasla-
rinda belirgin hiperplazi (erektor pili kas1) dermal
incelme, yer yer fibrozis ve yag dokusunda belir-
gin arti gozlendi. Ozellikle erektor pili kaslar1 be-
lirgin olarak hiperplazi gosteriyordu (Resim 2).

Hastanin dermatolojik muayenesinde bagka
patoloji saptanmadi. Rutin hematolojik ve biyo-
kimyasal tetkiklerinde herhangi bir patolojik degi-
siklik mevcut degildi. Norolojik muayenesinde ve
g6z muayenesinde anlamli bulgu saptanmadi. Has-
tanin 5 yil i¢cinde 1 kez gecirilmis epilepsi atag:
oykiisit mevcuttu. Fakat kranio spinal manyetik
rezonans (MR) bulgular1 ve elektroensefalografi
(EEG)’si normaldi. Epilepsi atag: sporadik ve nons-
pesifik olarak degerlendirildi. Diger sistem tara-
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RESIM 1: Olgunun sacl derisinde 10x18 mm ebadinda sarimsi renkli tizerin-
de yer yer uzun ve saglam yer yer kisa ve kinlmis killar olan nodiiler lezyon.
(Renkli hali igin Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2: Deri alti yag dokuyu iceren biyopsi drneginde dermiste ok sayida,
deri eklerine eglik etmeyen erektor pili kas grublari (HE X40).
(Renkli hali icin Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

malari i¢in yapilan alt ve tist batin MR inceleme-
lerinde yer kaplayan kitle ya da bagka bir anormal-
lik tespit edilmedi. Travma ya da kronik ilag
kullanimi 6ykiisti yoktu. Aile dykiisiinde benzer
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herhangi bir lezyon ya da ensefalokraniokutanéz
lipomatozisin (ECCL) sendromuyla uyumlu bir
bulgu saptanmada.

Bu klinik ve histopatolojik bulgular esliginde
lezyon NP olarak degerlendirildi.

Literatiirde nadir rastlanan bir olgu olmas: ve
ilging negatif K6bnerizasyonu nedeni ile sunulmasi
uygun bulundu.

I TARTISMA

Sacli derinin mezodermal neviislerinden olan NP
ismi Yunanca psilos=kilsiz ve liparus=yagl kelime-
lerinden tiiretilmistir. 1997’ye kadar ECCL'nin
isimsiz ama patognomonik bir komponenti olarak
kabul edilmigtir.® 1998’de Happle ve Kiister ya-
yimladiklar: nonsendromik olgularla ekstrakiitan
lezyonlarin eslik etmedigi durumlarin da goriile-
bilecegini belirterek neviisiin farkl bir isimle ve
ayr bir klinik antite olarak kabul edilmesini sagla-
muglardir.!3

Lezyon sa¢h deride degisik boyutlarda olabi-
len, rengi deri renginden sarimsi renge dek degise-
bilen, sagsiz ya da az sayida sag teli ihtiva eden diiz
ylizeyli, kubbemsi, palpasyonla yumusak hamur ki-
vaminda, genellikle unilateral fakat bilateral de
yerlesebilen nodiiller seklindedir.!*> Sagh derideki
alopesik bolgeler lipédematoz goriintimlidiir.” Sagh
derideki bu lezyona eslik edebilen, aplasia kutis
konjenita, izole alopesik alanlar veya fokal dermal
hipoplazi ve daha ¢ok periokiiler olan “skin tag’ler

2,5,6,8

gibi deri bulgular1 bulunabilir.

Hauber ve ark., 2003 yilina kadar bildirilen 33
ECCL olgusunun tiimiinde NP’nin bulundugunu
belirtirlerken, Chan ve ark., 2005’e kadar bildirilen
37 ECCL olgusunun 36 (%97)’sinda gozlendigini
bildirmiglerdir.*!° Hunter ve ark. ise 2006 yilina
kadar bildirilmis ECCL’li 54 olguyu irdeledikleri, o
giine kadar ki en genis seride NP’nin ECCL tani-
sinda major kriterlerden ve patognomonik bir
bulgu oldugunu bildirmislerdir."

Ensefalokraniokutan6z lipomatozis spektru-
mundaki olgularda ise géziin desmoid tiimorleri
go6z koristomalari, epibulber veya limbal dermoli-
pomalar, kornea veya sklera anomalileri, palpebral
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kolobomalar, 6n kamara anomalileri, aniridi, mik-
roftalmi, maksiller odontomalar, kemik kistleri gibi
iskelete ait anomaliler, serebral unilateral atrofiler,
unilateral ventrikiiler serebral dilatasyon, lepto-
meningeal angiomatozis, ossifiye fibromalar, mak-
rosefali, hipospadias, hidronefroz, stenotik odituar
kanal, prematiire telars, konviilsiyonun eslik ettigi
veya etmedigi mental retardasyon, aorta koarktas-
yonu, spinal ve leptomeningeal lipomalar yer ala-
bilir.>>¢ Eslik eden intraserebral patolojiler deri
lezyonlari ile ayni tarafta olma egilimindedirler.>*¢
Lezyonlar genellikle sporadik olarak goriiliir ve her
iki cinsi esit oranda etkilerler. Genellikle dogustan
mevcutturlar. Literatiirde sadece bir olguda NF1
geninde “de nova mutasyon” bildirilmistir. Diger
olgularin asimetrik ve sporadik olmalar1 nedeniyle,
hastaligin lethal otozomal mutasyon sonucu olusan
mozaisizm sonucu geligtigi distiniilmektedir.>®

Neviisiin histopatolojisinde retikiiler dermis
icine dogru uzanan, artmis subkiitan yag dokusu,
dermiste fibrozis ve incelme, izole olmus erektor
pili kaslar1 gozlenir."*” Erektor pili kaslarindaki
bu belirginlesme lezyonun neviis lipomatozis sii-
perfisialisten ayrimina yardim eder.! Bazen yag lo-
biilleri aberan kitleler halinde alt dermiste bile
bulunabilir.?

Ayiric1 tanida aplasia kutis konjenita, sebase
neviis, fokal dermal hipoplazi, sendromik olgularda
ise okiiloaurikiilovertebral sendrom, proteus sen-
dromu, okiiloserebrokutan6z sendrom (Delleman
sendromu) ve epidermal neviis sendromu akla gel-
melidir."® Ayrica soliter sagh deri lipomlari ve kiitis
vertitis jirata da akilda tutulmalidir.

Nonsendromik izole lezyonlarda en iyi tedavi
secenegi basit eksizyondur.Lazer ablasyonu gecici
olarak yarar saglayabilir.!

Mezodermal nevislerin farkli bir tipi olan
NP’nin prognozu ve ciddiyeti eslik ettigi norolojik
bozuluklarla iligkili olarak degisir.3*¢

Olgumuzun lezyonu tipik klinik ve histopa-
tolojik 6zellikleri nedeniyle NP olarak degerlen-
dirildi. Hastamizda literatiirde belirtilen kutanoz
lezyonlardan higbirisi mevcut degildi. Hikdyesinde
gecirilmis bir epileptik atak belirtilmesine ragmen
noérolojik klinik muayene ve EEG sonuglarina gore
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bu atak izole ve sporadik bir bulgu olarak yorum-
landi. Genel sistem muayenelerinin normal ol-
mas1, oftalmolojik muayenesinde anlamli bir
patoloji bulunmamas: kraniyal, spinal ve batin
MR incelemelerinde herhangi bir anormallige
rastlanmamas1 nedeniyle ECCL’nin bir kompo-
nenti degildi.

Klinik ayirici tanida literatiirde belirtilenler
dsinda yine ¢ok nadir rastlanan sach deri lezyon-
lar1 olan lipédematoz skalp ve lipodemat6z alopesi
de diisiiniildd.

Lipédematoz skalp subkiitan yag dokusundaki
artig nedeniyle kil kaybi olmaksizin sach derideki
lokalize ya da difiiz stingerimsi kalinlasmadir. Bu
bulgu genellikle lipodematoz alopesi olarak adlan-
dirilan difiiz veya yama tarzindaki lezyonlarla ilis-
kilidir."”? Bu 2 durum bazilarina gore farkl olsa da
bazi arastirmacilara gore ayni hastaligin farkl do-
nemlerini tarif etmektedir.’® Lipédematoz skalp
oldukg¢a nadir goriilen kronik bir durumdur. Or-
talama 5,8 mm olan skalp kalinlig1 bu hastalikta
10-15 mm’ye kadar kalinlagabilir. Alopesik alan-
larda bulunan killar 2 cm’den daha fazla uzamaz.'
Lezyon goriiniirden ¢ok palpabldir ve sagl deri ka-
fatas: tizerinde elle kolayca kaydirilabilir. Bas1 uy-
gulandiktan sonra kisa siirede eski seklini alir.'?
Saglar gekilince kolay kirilir.'?

Sagli deri kalinlig1 bizim olgumuzda da belir-
gin artis gosteriyordu. Alopesik alanlarda az sayida
bulunan killar ise yer yer kisa yer yer ise normal
uzunluktaydi. Diiz yiizeyi ve palpasyonla yumusak
kivami nedeniyle lipddemat6z alopesi ile benzer-
lik gosteriyordu. Olgumuzun lezyonu palpasyonla
hamur kivaminda hissediliyordu ve basing uygula-
mastyla kolayca ¢okmiiyordu. Lipédematdz skalp
olgularinda gozlenebilen pruritus, agr1 veya pares-
tezi gibi semptomlar1 mevcut degildi. Cekildiginde
normal goriiniimlii ve alopesik alandaki killar ara-
sinda direng farklilig: yoktu.

Lipoédematoz alopeside histopatolojik olarak
subkiitan yag dokusunda kalinlagma yerine artmig
bir 6dem, normal yapili subkiitan dokunun kollajen
bantlar ve damarlar ile gevsemesi s6z konusudur.
Bazen miisin birikimleri goriilebilir. Baz: aragtir-
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macilar kil follikiil sayisinda azalma ve fokal bul-
ber atrofi gozlendigini bildirmistir. Killar anagende
ve normal goriintimliidiir. Bazen perifollikiiler fib-
rozis, follikiiler tikaglar ve follikiiler atrofi de goz-
lenebilir. Simdiye dek 2 olguda gozlenmis olan
ektatik lenfatik damarlarin potansiyel patojen ola-
bilecegi belirtilmigtir.'> Olgumuzda ise belirgin yag
dokusu artig1 vardi ve dermal erektor pili kaslarinda
goOze carpan hiperplazi izleniyordu. Kil follikiilleri
normal yapidaydi.

Hastamizin lezyonlar1 klinik ve patolojik
6zellikleri nedeniyle nonsendromik izole NP ile
uyumluydu. Ilging olarak, hastanin sagh deri no-
diillerinde biyopsiden bir hafta sonra belirgin bir
gerileme gozlemledik ve bunu biyopsiye sekon-
der gelisen “negatif Kobner” reaksiyonu olarak
degerlendirdik. Bazi deri hastaliklarinda, hasta-
l1ga ait lezyonlarin travmatize bolgelerde hig or-
taya ¢itkmamasi ya da var olan lezyonlarin travma
ile gerilemesi ya da tamamen kaybolmas: olarak
tanimlanan negatif Kébner reaksiyonu ilk kez 1973
yilinda psoriyazis lezyonlarinda gézlenmistir. Bu
durum, daha sonra, vitiligo, liken planus ve 16ko-
sitoklastik vaskiilit gibi deri hastaliklarinda da ta-
nimlanmis olan oldukca nadir bir durumdur.!*®
Psoriyazis lezyonlar i¢in travma sonrasinda, 10-14
gin ile 5 y1l gibi farkli Kobner gelisim siireleri bil-
dirilmigtir.'* Literatiirde negatif Kobner gelisimi
i¢in bildirilen belirli bir siire olmasa da, olgumu-
zun lezyonlarinda biyopsiden bir hafta sonra goz-
lemledigimiz gerileme, bu siirenin de, yaklasik
olarak Kobner yanitindakilere benzer oldugunu
gostermektedir. NP lezyonlarinda negatif Kobner
gelisimi, daha 6nce yayimlanmis olgularda bildiril-
memistir.

Sacli deride alopesik nodiillerle karakterize
olan bu hastaligin diger alopesik sagli deri lez-
yonlarindan ve neviis lipomatozis siiperfisyalis
gibi ylizeyel lipomat6z neviislerden ayirt edilmesi
onemlidir.'®!7 Izole olgular i¢in olmasa da,
ECCL’nin bir komponenti oldugunda erken taniy1
kolaylastirmasi agisindan klinisyen ve dermatopa-
tologlarca akilda tutulmas: gerektigini diisiiniiyo-
ruz.
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