
Turkiye Klinikleri J Dermatol. 2021;31(3):224-8

224

Birt-Hogg-Dube Sendromu (BHDS), nadir gö-
rülen otozomal dominant bir genodermatozdur. İlk 
defa Birt ve ark. tarafından 1977 senesinde tanım-
lanmıştır. On yedinci kromozomun p11.2 bölgesinde 
yerleşimli follikülin geninde mutasyon gelişmesi so-
nucu oluşmaktadır.1,2 

Hastalık, folliküler hamartomlar (fibrofollikü-
loma, trikodiskoma, akrokordon), renal tümör,  
akciğer kistleri ve spontan pnömotoraksla ile ka-
rakterizedir.3 

 OLGU SUNUMU 

58 yaşında erkek hasta, dermatoloji polikliniğine 6 yıl 
önce uyku apnesi tedavisi için başlanan sürekli pozi-
tif hava yolu basıncı tedavisi nedeniyle maske kulla-
nımı sonrası başlayan burun ve etrafında lezyonlar ile 
başvurdu. Fizik muayenesinde, burun ve etrafında çok 
sayıda deri renginde, deriden kabarık, birkaç mm çap-
larında papüller; boyun ve aksiller bölgelerde yumu-
şak akrokordonlar görüldü (Resim 1-3). Hastanın 
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öyküsünde 20 yıl önce tekrarlayan spontan pnömoto-
raks,15 yıl önce başlayan uyku apnesi, 6 yıl önce ge-
çirilmiş kalın bağırsak polip eksizyonu mevcuttu. İki 
kuzeninde de tekrarlayan spontan pnömotoraks ve ge-
çirilmiş kalın bağırsak polip eksizyonu öyküsü mev-
cuttu. Yüzde yerleşimli lezyonun histopatolojik 
inceleme sonucu, perifolliküler fibroma (fibrofollikü-
loma) ile uyumlu olarak saptandı ve hasta BHDS yö-
nünde değerlendirilerek ileri tetkikleri yapıldı.(Resim 
4). 

Toraks, abdomen, pelvis tomografileri çekilen 
hastada; akciğer parankiminde bilateral bazal ve pa-
rakardiyak alanda dağılım gösteren hava kistleri sap-
tandı (Resim 5). Böbrek tümörüne ve intestinal 
patolojilere rastlanmadı. 

Yapılan hemogram ve biyokimya kan tetkikle-
rinde, kolesterol değeri yüksekliği (223 mg/dL) dı-
şındaki sonuçları normal değer aralığında saptandı. 
Aeroallerjen deri prick testinde Acarus siroya karşı 
+1 ve hamam böceğine karşı +3 reaksiyon saptandı.  

Hastanın lezyonlarından çapça daha büyük olan-
lara, 2 hafta arayla 3 seans elektrokoterizasyon tedavisi 
uygulandı ve deri bulguları olan yüz ve aksiler bölgede 
görünümünde belirgin iyileşme sağlandı (Resim 6). 

Hastadan bilgilendirilmiş olur alınmıştır. 

RESİM 1-3: Burun ve etrafında çok sayıda deri renginde, deriden kabarık, birkaç mm çaplarında papüller; boyun ve aksiller bölgelerde yumuşak akrokordonlar.

RESİM 4: Bazı damarların etrafında konsentrik lameller fibroplazi ve fibrozis içe-
risinde hapsolmuş sebasöz üniteler (HE, x4).

RESİM 5: A:Direkt grafide ve B: toraks bilgisayarlı tomografide akciğer parankiminde hava kistleri.
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 TARTIŞMA  
BHDS bir genodermatozdur. Olgumuzda; hastanın 2 
kuzeninde bu sendroma uyan öykü mevcuttu. Bu 
durum, genetik öyküyü desteklemektedir. BHDS’de 
çoğunlukla saptanan deri bulguları perifolliküler fib-
rom, trikodiskoma ve akrokordondur. Daha az oranda 
mukozal fibrom, oral fibrom, kollajenoma, fibröz 
papül, anjiyofibrom, perivasküler fibrom, fokal kuta-
nöz müsinöz, lipom, anjiyolipom ve epidermal kist 
de görülebilmektedir. Sıklıkla saptanan sistemik tu-
tulum renal hücreli karsinom ve spontan pnömoto-
raksa sebep olabilen akciğer kistleridir. Daha az 
oranda intestinal polipler, tiroid kistleri, tiroid nodülü, 
parotis bezi yerleşimli paratiroid adenom, onkositom, 
koroidal melanom, koryoretinopati görülür.4 

Avrupa Birt Hogg Dube Konsorsiyumu tarafın-
dan kararlaştırılan tanı kriterleri, Tablo 1’de özetlen-
miştir.5 

BHDS’de çoğunlukla bulunan deri lezyonları; 
alın, burun, yanaklarda, boyunda ve daha az sıklıkta 
gövdede çok sayıda 2-4 mm, deri renginde veya 
beyaz yumuşak kubbe şekilli fibrofolliküloma veya 
daha az oranda trikodiskomadır. Genelde 20 yaşın-
dan sonra görülür. Fibrofolliküloma, benign kıl folli-
külü tümörüdür. Yağ bezlerinden zengin burun ve 
burun etrafı deride sık görülmesinden dolayı yağ bez-
lerinden kaynaklandığı tahmin edilmektedir.2 Göz ka-
pağı, koltuk altı ve deri kıvrımlarında yumuşak 
fibromlar eşlik edebilir. Sunduğumuz bu olguda, 
burun ve etrafında birçok deri renginde, kubbe şek-
linde, birkaç mm çaplarında papüller; boyun ve kol-
tuk altında fibromlar görüldü.  

BHDS’de olguların %90’nına yakın oranda ak-
ciğer kistleri saptanmaktadır.6 Akciğer kistleri, sigara 
içenlerde daha sık görülmektedir.7 Genelde 20-30 
yaşlarında görülmeye başlar. Tanı, bilgisayarlı tomo-
grafi (BT) ile konabilir. Akciğer kistleri sıklıkla ak-
ciğer bazal kısımlarda ve plevra altında yerleşimlidir, 
uzun süre semptom oluşturmayabilirler.8 Olgumuzda, 
akciğer parankiminde bilateral bazal ve parakardiyak 
alanda dağılım gösteren akciğer kistleri saptandı. 
BHDS’li bireyler, sağlıklı bireylere nazaran 50 kat 
daha fazla pnömotoraks riskiyle karşı karşıyadır.9 Ol-
gumuzda, 20 yıl önce tekrarlayan spontan pnömoto-
raks öyküsü vardı. Basınç değişikliği yaratan su altı 
dalış ve uçakla yolculuk gibi durumlar, pnömotoraks 
riskini artırabileceği için hastalara bu yönde bilgi ve-
rilmeli ve eğer alt solunum yolu hastalığı semptom-
ları varsa bu aktiviteler ertelenmelidir. Sigara 
içenlerde, pnömotoraks riski daha fazla olduğu için 
bu hastalara sigarayı bırakmaları tavsiye edilmelidir.  

BHDS’li kişilerde, böbrek tümörü gelişme riski 
%27-34 arasında değişmektedir.1 Böbrek tümörleri 
genellikle 40 yaşından sonra görülür. Böbrek tutu-
lumu sıklıkla bilateral olup, en sık kromofob renal 
hücreli karsinom şeklindedir.10  

BHDS’li bireyler, renal tümör gelişimi açısından 
yüksek risk taşıdıklarından bu konuda bilgilendiril-
meli ve takip edilmelidir. Hastaların takibi bazı otör-
lerce renal tümör tanısı için ve takibinde 3-5 yılda bir 
uygulanan renal ultrasonografi ve/veya BT şeklinde 

RESİM 6: A:Tedavi öncesi ve B: sonrası hastanın fotoğrafları.

Majör kriterler Erişkin çağda oluşan en az 1 tanesi histopatolojik tanı 
almış 5 veya daha fazla fibrofolliküloma veya  
trikodiskoma 

Patojenik follikülin gen mutasyonu 
Minör kriterler Akciğer kistleri (çok sayıda, bilateral ve bazal  

yerleşimli±spontan pnömotoraks) 
Böbrek kanseri; erken başlangıçlı (50 yaş öncesi)  

veya multifokal veya bilateral veya miks kromofob ve  
onkositik histopatoloji ) 

Birinci derece akrabalarda BHDS varlığı 

TABLO 1:  BHDS tanı kriterleri: BHDS tanısı konulabilmesi için 
hastaların bir majör veya 2 minör kriteri karşılaması gerekir.  

Olgumuzda da majör kriterlerden deri bulgusu olan  
fibrofolliküloma ve minör kriterlerden akciğer kistleri mevcuttu. 

BHDS: Birt-Hogg-Dube Sendromu.
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önerilmektedirler.11 Olgumuzda, BT sonucunda böb-
rekte tümör saptanmadı. 

İntestinal polipler normal popülasyona  
oranla daha sık görülür. Daha önce bildirilen bir ol-
guda, multiple intestinal polipleri olan bir olguda 
daha sonra kolon kanseri gelişmiştir. Bu olgu, peri-
folliküler fibromlar ile intestinal polipler arasındaki 
araştırmaları teşvik etmiştir.12 Daha sonra yapılan 
çalışmalarda, kolon kanseri insidansı normal popü-
lasyonla benzer bulunmuştur.13 Olgumuzda, BT so-
nucunda intestinal patoloji saptanmadı. 

Deri lezyonlarının tedavisinde ablatif lazer (frak-
siyonel veya karbondioksit), elektrokoterizasyon 
ve/veya eksizyon önerilmektedir.14 Hastamıza 3 seans 
elektrokoterizasyon uyguladık ve deri bulguları olan 
yüz ve aksiler bölgede görünümünde belirgin iyi-
leşme sağladık. 

Dermatolojik klinik muayenede, fibrofollikü-
loma görülen hastalar; akciğer kistleri, pnömotoraks 
ve böbrek tümörleri açısından sorgulanmalı ve ge-
rekli konsültasyonlar yapılmalıdır. BHDS’li hastalar, 
hayat boyu renal tümör ve spontan pnömotoraks ih-
timali nedeniyle takip edilmeli ve olası pnömotoraks 
riskine karşı bilgilendirilmelidir. Fibrofolliküloma ya-
pısı gereği benign olmasına rağmen sıklıkla görünen 

alanları tuttuğu için hastaları psikolojik açıdan ol-
dukça etkileyebilir.15 Bu nedenle deri lezyonlarının 
tedavi edilmesi önerilir. 
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