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Ozet

Summary

Nevus sebase genellikle sagl deride goriilen, dogumda
mevcut hamartomatdz bir lezyondur. Nevus sebase lizerinde
siklikla neoplaziler gelisebilmektedir. Siringokistadenoma
papilliferum genellikle apokrin ter bezlerinden gelisen nadir
olarak goriilen adneksiyal bir tiimordiir. Siringokistadenoma
papilliferum da bazi neoplazi ve hamartomat6z lezyonlarla
birlikte goriilmektedir. En sik olarak nevus sebase ile beraber
gOriiliir. Onalt1 yaginda bir kadin hastanin sagli deri bolge-
sine yerlesimli nevus sebase zemininde gelisen siringokistade-
noma papilliferum klinik ve histopatolojik bulgulari ile sunul-
maktadir.
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Nevus sebaceus is a congenital hamartomatous lesion
which is usually localised on the scalp. Neoplasias can devel-
op within the nevus sebaceus. Syringocystadenoma papillifer-
um is an uncommon adnexal tumor that commonly devolops
from apocrine sweat glands. Syringocystadenoma papilliferum
is also associated with several neoplasm and hamartomas. It
occurs most often with a nevus sebaceus. A 16 years old
woman with syringocystadenoma papilliferum which devel-
oped within a nevus sebaceus located on the scalp was pre-
sented with clinical and histopathologic findings.
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En ¢ok sagli deri ve yiizde yerlesen nevus se-
base (NS), ¢ocukluk caginda genellikle sinirlart
diizenli, sa¢ igcermeyen yuvarlak bir plak sek-
lindeyken, pubertede verrilkdz veya nddiiler bir
goriinlim kazanir. NS olgularinin yaklasik
%40'inda adneksiyal ve yiizey epitel kaynakli
timorler gelismektedir. En sik goriilen benign neo-
plazi siringokistadenoma papilliferum (SP) olup,
en sik goriilen malign neoplazi de bazal hiicreli
karsinomadir. SP soliter plak veya papiiller sek-
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linde goriilen, genellikle bas ve boyunda yerlesen
bir ter bezi tiimorii olup baz1 neoplazi ve hamar-
tomalarla, en sik olarak da nevus sebase ve bazal
hiicreli karsinoma ile birlikte ortaya gikar. Tiim SP
olgularinin da yaklagik 1/3’i NS zemininden
gelismektedir (1,2). NS kozmetik sorunlara neden
olmasi, zemininde sekonder neoplazilerin
gelismesi disinda ayrica epilepsi, mental retar-
dasyon ve iskelet anomalilerinin gorildigii
norokiitanedz NS sendromunun bir bulgusu da ola-
bilir (3).

Olgu
Onalt1 yasindaki kadin hasta, sacli deri igin-
deki bir alanda simdiye kadar hi¢ sa¢ ¢ikmamasi
sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Yapilan der-
matolojik muayenede sagh deri verteksde, 4x3 cm
boyutlarinda, deriden kabarik, {izeri verriikoz, par-
lak, beyaz-pembemsi renkte alopesik bir lezyon
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NEVUS SEBASE ILE SIRINGOKiSTADENOMA PAPILLIFERUM

Sekil 1. Verteksde nevus sebase zemininde siringokistadenoma
papilliferum.

saptandi. Lezyonun orta kisminda 1 cm g¢apinda
iilsere, 1slak ve kanamali goériinimde farkli bir
olusumun daha mevcut oldugu goriildii (Sekil 1).
Hasta tarafindan dis kisimdaki alopesik lezyonun
cocukluk déneminden beri var oldugu, ancak or-
tadaki 1slak, kanamali, agrisiz lezyonun hig
farkedilmedigi, akrabalarinda benzer lezyonlardan
olmadig ifade edildi. Sistemik muayene ve labo-
ratuar sonuclari normaldi. Klinik goriiniim ve
anamnez ile lezyon NS olarak degerlendirildi.
Ortadaki lezyonun NS zemininde gelismis SP,
bazal veya yassi hiicreli karsinoma olabilecegi
diisliniildii ve cerrahi olarak ¢ikartilmasi plan-
landi. Eksizyonel biyopsi ile lezyon deri alti
dokusuyla beraber tamamen ¢ikartildi. Defekt
primer siitiirle kapatildi. Hastanin bir hafta sonra
siitiirleri alindi. Herhangi bir enfeksiyon veya
komplikasyon gozlenmedi.

Histopatolojik incelemede, epidermiste hiper-
keratoz, dermada papillomatozis, diizensiz
dagilim gosteren normalden biiylik sebase gland-
lar ve immatiir, bazilar1 kistik geniglemis kil fo-
likiilleri goriildi (Sekil 2). Kil folikiillerinde ve
epidermiste bazaloid hiicrelerin proliferasyonu
sonucu gelisen tomurcuk benzeri yapilar mevcut-
tu. Ayrica iist dermisde yabanci cisim tipinde dev
hiicreleri igeren bir alan tespit edildi. Alt dermada
ise genis eozinofilik sitoplazmali, cogu dekapita-
syon sekresyonu gosteren tek sira hiicreler tarafin-
dan olusturulmus tubiil yapilar1 goriildii (Sekil 3).
Bu bulgularla NS klinik tanis1 histopatolojik bul-
gularla kesinlesti.
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Sekil 2. Nevus sebasede glandlar (HEx100).

Sekil 3. Nevus sebase zemininde yerlesmis apokrin gland
yapilart (HEx100).

Ayrica preparatta ¢cok sayida papiller yapilar
iceren, dermaya invaginasyon gosteren kistik
olusumlar gozlendi. Genis alanlarda kistik olusu-
mun duvarinin ve papiller yapilarinin dis
ylziniin iki sira sekretuar oOzellikler gosteren
epitelle doseli oldugu izlendi. ki sira epitelden
distaki tabakayr olusturan hiicrelerin eozinofilik
sitoplazmaya sahip yiiksek kolumnar hiicrelerden
olustugu, i¢ tabakada yer alan hiicre grubunun ise
eozinofilik sitoplazmali, kiibik hiicrelerden olus-
tugu izlendi. Kimi alanlarda ise dis tabakada yer
alan epitel hiicrelerinin belirgin proliferasyon gos-
terdigi ve bunun sonucunda papiller yapilar
arasinda tubiil benzeri yapilarin olustugu gozlen-
di. Papiller yapilarin stromasinda daha belirgin
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Sekil 4. Cift sira epitel tabakasi ile doseli, stromasinda belir-
gin lenfoplazmositer hiicre infiltrasyonu gozlenen papiller
yapilar (HEx40).

olmak iizere, timoérde 6n planda plazmositlerden
olugmus hiicresel infiltrasyon mevcuttu (Sekil 4,5).

Bu bulgular da bir ter bezi tiimdrii olan SP ile
uyumluydu. Boylece klinik olarak NS ortasindaki
farkli gortinlimdeki olusumun NS zemininde or-
taya ¢ikmis SP olduguna karar verildi. Lezyon
genis sekilde cerrahi olarak ¢ikarildigindan ek
bir tedaviye ve girigime gerek goriilmedi.

Tartisma

Nevus sebase ilk olarak Jadassohn tarafindan
1852°de tarif edilmistir. Pinkus bu lezyonu gelisim
anomalisi gosteren cesitli deri ve deri eki doku el-
emanlarindan olustugu ig¢in, "sebasedz tipte
organoid neviis" olarak isimlendirmistir. NS gelisi-
minde klinikte 3 farkli evre gozlenir. Erken ¢ocuk-
luk donemindeki birinci evrede NS alopesik, parlak
renkli bir lezyonken, ikinci evre olan puberte done-
minde apokrin ve sebase bezlerin gelisimiyle
karakteristik alopesik, sar1 mumlu papillamatdz,
verriikdz plak goriiniimii kazanir. Ugiincii ve son
evrede ise bu lezyonu olusturan ¢esitli yapilarin-
dan gelisen sekonder tiimor ve hiperplaziler ortaya
cikar. Habis gelisme genellikle bazo-selliiler epi-
tel-yoma tipinde olur (4,5).

NS histopatolojisi de farkli evrelerde degisik
ozellikler gosterir. Birinci evrede sebase glandlar,
immatiir kil folikiilleri ile baglantili ve kiigiik
gelismemis lobiiller halindedir. Kil follikiilleri
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Sekil 5. Cogu alanlarda cift sira epitel hiicreleri ile doseli pa-
piller yapilarda, kimi alanlarda prolifere epitel hiicreleri
goriilmektedir. Papiller yapilarin stromasinda yogun lenfo-
plazmositer hiicre infiltrasyonu (HEx40).

embriyonik safthaya benzer sekilde indiferansiye
mat-riks hiicrelerinden olusmus seritler halindedir
veya hi¢ yoktur. Pubertedeki ikinci evrede papilla-
mato6z hiperplazi ve ¢ok sayida matiir veya matiire
yakin sebase glandlar ortaya ¢ikar. Bu 6zelliklerin
yaninda bazaloid hiicrelerin olusturdugu bazal
hiicreli karsinoma benzer tomurcuk yapilari da
goriilebilir. Ge¢ dénemde belirgin olarak gézlenen
papillamat6z hiperplazi %90 olguda degismez bir
bulgudur. Cogu olguda hiperplastik hiperkeratotik
epidermisin altindaki derma dokusu iginde im-
matiir kil folikiilleri ve biiylik sebase glandlar go-
zlenir. NS’de bu bulgulara ek olarak, dermiste
vaskiila-rizasyon ve fibrozis de gozlenebilir. Bu
alanlarda elastik lifler azalmig veya tamamen yok
olmustur. Hyaluronik asit depolanmasi olgularin
%?20'sinde izlenir. Ayrica lezyonun cevresindeki
dokularda iltihabi infiltrasyon, yabanci cisim dev
hiicreleri ve mikrokalsifikasyonlar da tesbit
edilebilir (4,6,7).

En sik bas ve boyun bolgesinde ortaya ¢ikan
SP icin iki farkli primer lezyon tanimlanmistir.
Genellikle ¢izgisel yerlesimli bir veya bir kag¢ adet
papiil veya soliter plak seklinde goriliir. Soliter
plaklar deri renginde diiz ve yumusak veya papil-
lomatéz ve verriik6z yiizeyli olabilir. Dogumda
veya erken ¢ocukluk doneminde farkedilen lezyon,
pubertede biiylimeye baslayarak papillomatéz ve
siklikla tizeri krutlu bir goriiniim alir. Daha az
siklikla goriilen papiiler olanlari ise deri renginde
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ve 1 cm’den daha kiiciiktiirler. Papiiller gobek-
lenme gosterebilirler (8-10).

SP histopatolojisinde, epidermiste papilloma-
tozis, epidermisten dermaya dogru uzanarak in-
vaginasyon gdsteren kistik yapilar ve bu olusum-
larin  limeninde papiller yapilar goriilir.
Lezyonun simirinda epidermiste gozlenen papil-
lamatozis kimi olgularda belirgin olabilir. Kistik in-
vaginasyonlarin {ist kisimlar1 yilizey epiteline
benzer sekilde skuamdz keratinize hiicrelerle
doseli oldugu, alt kisminda ise papiller olusum-
larin ylizeyi ve kist duvarinin genellikle iki sira
glandiiler epitelle doseli oldugu goézlenir. Luminal
hiicreler yiiksek kolumnar hiicreler olup, oval
cekirdege ve eozinofilik sitoplazmaya sahiptirler.
Kimi alanlarda ise luminal tabakadaki hiicreler ¢ok
katlidir ve bu hiicrelerin proliferasyonu sonucu
tubiil benzeri yapilar ortaya c¢ikabilir. SP olgu-
larinin tamamina yakininda lez-yonun alt kis-
minda, aktif dekapitasyon sekresyonu gosteren
tubiil yapisi olusturmus apokrin glandlar gézlenir.
Yapilan seri kesitlerle, bu glandlarin timéral lezy-
onu olusturan kistik yapilarla baglantilar
goriilebilir. Timdriin diagnostik bir diger 6zelligi,
papiller yapilarda daha belirgin olmak iizere, stro-
masinda tamamina yakini plazma hiicrelerinden
olusmus yogun hiicresel infiltras-yonun var-
ligidir (1,2,8). SP olgularinda apokrin ve ekrin
diferansiasyona ait bulgular seg¢ilmekte olup
timorin farkli tiplerde ¢esitli deri eki yapilarini
olusturan pluripotensiyel epitelyal hiicrelerden
gelistigi disiiniilmektedir. Bu 6zellik immiinhis-
tokimyasal ve elektron mikroskopisi ¢aligmalariy-
la gosterilmistir (11).

Sacli deride gelisen SP olgularinin biiyiik
cogunlugu puberte caginda NS ile beraber ortaya
citkmakta olup, tiim SP olgularinin yaklasik 1/3’i
NS zemininden gelismektedir (1,2). NS olgularinin
da %2 ile %19’unda SP gelistigi belirtilmektedir.
Ayrica %5 ile %7 oraninda bazal hiicreli karsinom
gelismekte olup, bunlarin ¢ogu kiigiik, agressif
bliylime paterni gostermeyen lezyon seklindedir.
Daha az siklikla trikoblastom, apokrin kistadenom,
nodiiler hidroadenom, siringoma, sebase epitelyoma,
kondroid siringoadenom, trikolemmom ve prolifere
trikolemmal kist goriilmektedir (7,12-14). Nadiren
skuamoz hiicreli karsinom, apokrin karsinom, ma-
lign ekrin poroma da NS iizerinde gelisebilir (1,15).

Olgumuzda NS sendromunu diisiindiirecek
mental retardasyon, kas-iskelet sistemi anomalisi,
sinir sistemi defektleri gibi herhangi bir ndrokii-
tandz anomali saptanmamistir. Familyal SN olgu-
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larinin bildirilmesine ragmen olgumuzun yakin-
larinda NS benzeri lezyon saptanmamustir (3,16).
NS beraberliginde cesitli neoplazilerin gelise-
bilmesi nedeniyle erken yaslarda lezyonun cerrahi
olarak c¢ikartilmasi Onerilmektedir. Biz de olgu-
muza tedavi olarak lezyonun genis sekilde cerrahi
olarak ¢ikarilmasin1 uyguladik. Lezyonun ek-
sizyonundan sonra da herhangi bir ek tedavi girisi-
minde bulunulmasina gerek goriilmedi.

KAYNAKLAR

. Elder D, Elenitsas R, Ragsdale B. Tumors of the epidermal
appendages. In: Elder D, Elenitsas R, Jaworsky C, Johnson
B, eds. Lever's histopathology of the skin. 8th ed.
Philadelphia: Lippincott-Raven, 1997:763-73.

2. Santa Cruz D. Tumors of sweat gland differentiation. In:
Farmer ER, Hood AF, eds. Pathology of the skin. 1 ed.
Norwalk, Conn.: Appleton & Lange, 1990:643-4.

3. Jang IG, Choi JM, Park KW, Kim SY. Nevus sebaceous syn-
drome. Int J Dermatol 1999;38:531-3.

4. Kao F. Benign Tumors of the epidermis. In: Farmer ER,
Hood AF, eds. Pathology of the skin. 1 ed. Norwalk, Conn.:
Appleton & Lange, 1990:534-6.

5. Nemlioglu F, Or A. Derinin Selim Tiimérleri. In: Tiiziin Y,
Kotogyan A, Aydemir AH, Baransii O, eds. Dermatoloji. 2.
ed. Istanbul: Nobel Tip Kitapevleri, 1994:636-7.

6. Acar AM, Denli GY. Sebase farklilasma gosteren deri
tiimorlerinde histopatoloji. Turkderm 1990;24:95-100.

7. Bozdogan O, Gokoz A. Sebase nevus: 17 olgunun klinikopa-
tolojik 6zellikleri. Dermatopatoloji Dergisi 1998;7:25-9.

—

8. Mammino JJ, Vidmar DA. Syringocystadenoma papillifer-
um. Int J Dermatol 1991;30:763-6.

9. Boyvat A, Anadolu R, Erdem E. Syringocystadenoma papil-
liferum. T Klin J Dermatol 1991;1:48-50.

10.0zcan A, Senol M, Dogan G, Aydin A, Atik E.
Syringocystadenoma papilliferum. Turk J Dermatopathol
1997;6:140-2.

11.Tellechea O, Reis JP. Immunohistochemical analysis of 15
cases of syringocystadenoma papilliferum. J Am
Dermatopathol 1998;20:597.

12.Chun K, Vazquez M, Sanchez JL. Nevus sebaceus: clinical
outcome and considerations for prophylactic excision. Int J
Dermatol 1995;34:538-41.

13.Jaqueti G, Requena L, Yus ES. Cutaneous hyperplasias and
neoplasms associated to nevus sebaceus of Jadassohn. J Am
Dermatopathol 1998;20:597.

14.Garcia Hernandez MJ, Mufioz Pérez MA, Rios JJ, Moreno
JC, Camacho F. Nevus sebaceus:Clinical-pathological
study. J Cutan Pathol 1998;23:74.

15.Serpas de Lopez RM, Hernandez-Perez E. Jadassohn's se-
baceous nevus. J Dermatol Surg Oncol 1985;11:68-72.

16.Sahl W. Familial nevus sebaceus of Jadassohn: occurrence
in three generations. J Am Acad Dermatol 1990;22:853-4.

T Klin Dermatoloji 2001, 11



