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Epidermal Nevusun
Akantozis Nigrikans Formu ve
Literatiiriin G6zden Gecirilmesi

Acanthosis Nigricans Form of
Epidermal Nevus and Review of the Literature:
Case Report

OZET Yaklasik bir yildir sol koltuk altinda kahverengi-siyah lekeler ve kagint1 sikayeti ile bagvuran
12 yasindaki kiz cocugunun yapilan dermatolojik muayenesinde sol aksiller bolgede hiperpigmente
papiil ve plaklar gézlendi. Olgunun dermoskopik incelemesinde tipik epidermal pigmentasyon
ozelliklerine uyan ag yapis1 goriildi. Lezyonlardan alinan biyopsi 6rneginin histopatolojik
incelemesinde yiizeyde hiperkeratoz, epidermiste papillomatozun belirgin oldugu akantoz, dermiste
hafif perivaskiiler kronik yangisal hiicre infiltrasyonu saptandi. {lk bakista akantozis nigrikans,
lineer verriik6z epidermal nevus ve zosteriform liken planusu da andiran olgu dermoskopik, klinik
ve histopatolojik incelemelerle epidermal nevusun akantozis nigrikans formu olarak degerlendirildi.
Hastaya topikal retinoik asit tedavisi baslandi, izleminde belirgin diizelme gézlendi. Bu ¢aligmada,
atipik klinik goériiniimii ve literatiirde az sayida olgu bulunmas: nedeni ile ilging olan olgumuz
esliginde epidermal nevusun akantozis nigrikans formunun klinigi, ayiric1 tanisi, dermoskopik ve
histopatolojik bulgular tartisilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Ben; akantozis nigrikans

ABSTRACT Dermatological examination of a 12 year old girl with the complaint of brownish-black
spots and itching on left axilla for approximately one year revealed hyperpigmented papules and
plaques on the left axillary region. On dermoscopic examination of the lesions network structure
associated with typical epidermal pigmentation was seen. Histopathologic examination of biopsy
specimen taken from the lesions showed superficial hyperkeratosis, papillomatosis and acanthosis
in the epidermis, mild perivascular chronic inflammatory cell infiltration in the dermis. The case,
resembling acanthosis nigricans, linear verrucous epidermal nevus and zosteriform lichen planus at
first sight, was diagnosed as acanthosis nigricans form of epidermal nevus with clinical, dermo-
scopic and histopathologic findings. The patient was treated with topical retinoic acid and showed
significant improvement in the follow ups. Herein, with respect of our interesting case due to the
atypical clinical appearence and rarely definition in the literature, clinical features, differential di-
agnosis, dermoscopic and histopathological findings of acanthosis nigricans form of epidermal nevus
will be discussed.
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ineer verriikoz epidermal nevus, epidermis ve eklerinin hiperplazisi
ile karakterize gelisimsel (hamartomatoz) bir bozukluktur. Nevome-
lanositik nevus hiicresi icermez. Deri renginde, kahverengi veya gri-
kahverengi renkte, iyi sinirli, birbirine yakin yerlesmis verriikoz papiillerle
karakterizedir.'? Genellikle sporadiktir, fakat ailesel vakalar da goriilebil-
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mektedir®. Daha ¢ok kadinlarda kargimiza gikmak-
tadir.* Lezyonlar 6zellikle bacak bagta olmak tizere
lineer yerlesim gostermekte veya gévdede Blaschko
cizgileri tizerinde goriilmektedir.!

Akantozis nigrikans 6zellikle fleksural bolge-
lerde olmak iizere ¢ok sayida kii¢iik gri-kahverengi
verritkoz papiilden olugsmaktadir. Akantozis nigri-
kans lezyonlar: genellikle grup seklinde kadifemsi
papiiller seklindedir. Genellikle lezyonlar asemp-
tomatiktir, fakat maserasyon olusursa priiritik ola-
bilmektedir. En sik goriilen formu olan obezite
iligkili form ¢ogunlukla ad6lesanlarda goriilmek-
tedir ve kilo verilmesi ile lezyonlarda gerileme
gozlenebilmektedir. Akantozis nigrikansin histo-
patolojik incelemesinde akantoz goriilmez, papil-
lomat6z ve hiperkeratoz goriilmektedir.’ Nadiren,
akantozis nigrikansi klinik ve histolojik olarak tem-
sil eden lezyonlar Blaschko c¢izgileri boyunca yer-
lesmektedir. Bu lezyonlar epidermal nevusun
akantozis nigrikans formu ya da unilateral nevoid
akantozis nigrikans olarak tanimlanmaktadir.®

OLGU SUNUMU

On iki yasindaki kiz ¢ocugu yaklasik bir yildir sol
koltuk altinda kahverengi-siyah lekeler ve kaginti
sikdyetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Yapilan
dermatolojik muayenesinde sol aksiller bolgede
kola dogru uzanan lineer yerlesimli hiperpigmente
papiil ve plaklar gozlendi (Resim 1). Oral, genital
mukoza ve tirnak muayeneleri olagandi. Olgunun
dermoskopik incelemesinde tipik epidermal pig-
mentasyon Ozelliklerine uyan ag yapis1 gorildi
(Resim 2).

Lezyonlardan alinan deri biyopsisi 6rneginin
histopatolojik incelemesinde yiizeyde hiperkera-
toz, epidermiste papillomatéziin belirgin oldugu
akantoz, dermiste hafif perivaskiiler kronik yangi-
sal hiicre infiltrasyonu saptandi (Resim 3).

113 bakista 6zellikle akantozis nigrikans, lineer
verriikdz epidermal nevus ve lineer liken planusu
da andiran olgumuz dermoskopik, klinik ve histo-
patolojik incelemelerle epidermal nevusun akanto-
zis nigrikans formu olarak degerlendirildi.

Hastanin yapilan sistemik muayenesinde obe-
zite disinda patolojik bulguya rastlanmadi. Hasta-
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RESIM 1: Sol aksiller bélgede kola dogru uzanan lineer yerlesimli hiperpig-
mente papdl ve plaklar.

RESIM 2: Epidermal pigmentasyon &zelliklerine uyan ag yapisi.

RESIM 3: Yiizeyde hiperkeratoz, epidermiste papillomatoziin belirgin oldugu
akantoz, bazal tabakada hipermelanozis (Hematoksilen-eozin x 40).
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nin yapilan tetkiklerinde hemogram ve biyokim-
yast normal olup, diyabet saptanmadi. Tiroid fonk-
siyon testleri normal olarak degerlendirildi.

Hastanin lezyonlarina topikal retinoik asit te-
davisi baglandi. Ug aylik tedavi sonunda belirgin
klinik ve dermoskopik diizelme gézlendi.

I TARTISMA

Lineer verriikz epidermal nevus genellikle 5 ya-
sindan kiiciik ¢ocuklarda goriilen, Blaschko ¢izgi-
lerini takip eden, verriikoz paptillerle karakterize,
priritik ve kronik gidigli bir klinik durumdur.
Daha nadiren ileri yaslarda da goriilebilmektedir.'?
Lezyonlar deri renginde, kahverengi veya gri-kah-
verengi renkte olabilmektdir.! En sik bag ve boyun
bolgesinde goriilmektedir.” Ozellikle bacak basta
olmak {izere lineer yerlesim gostermekte, govdede
ise Blaschko ¢izgileri iizerinde karsimiza ¢ikmak-
tadir.! Genellikle tek tarafli yerlesim gostermekle
birlikte, diger epidermal nevuslarda oldugu gibi bi-
lateral de olabilmektedir.? Lezyonlar zamanla bii-
ylime gostermekte ve adolesan donemde stabil hale
gelmektedir.!

Epidermal nevuslarla birlikte bir veya daha
fazla sistemde bozukluk goriilmesi orani %33 ola-
rak belirtilmektedir.” Nadiren okiiler, kas-iskelet
sistemi ve norolojik bulgular eslik edebilmekte-
dir.2” Otoimmiin tiroidit, artrit ve liken amiloidozla
birlikteligi de bildirilmistir.® Epidermal nevus sen-
dromlar iskelet, sinir sistemi anormallikleri ve
bunlarla iligkili baz1 malignitelerin eslik ettigi epi-
dermal nevuslarla karakterizedir. Bunlara “fibrob-
last-growth-factor receptor 3 (FGFR3)” mutasyon-
larinin yaygin mozaizmi neden olabilmektedir.’
Olgumuzda yapilan inceleme ve tetkikler sonu-
cunda eslik eden herhangi bir sistemik hastalik,
okiiler, kas-iskelet sistemi ve norolojik bulgular
saptanmamistir.

Ayirici tanida yer alan ve olgumuz goz oniine
alindiginda klinik olarak en ¢ok karisan dermatoz-
lardan olan akantozis nigrikans, 6zellikle fleksural
bolgelerde olmak iizere ¢ok sayida kiiciik gri-kah-
verengi verritkkoz papiilden olusur. Akantozis nig-
rikans lezyonlar1 genellikle grup seklinde kadifemsi
papiiller seklindedir. Genellikle lezyonlar asemp-
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tomatiktir, fakat maserasyon olusursa priiritik ola-
bilir. En sik goriilen formu olan obezite iligkili
form ¢ogunlukla ad6lesanlarda gortlir ve kilo
verilmesi ile lezyonlarda gerileme goézlenebilir.
Akantozis nigrikansin histopatolojik inceleme-
sinde akantoz goriilmez, papillomatéz ve hiper-
keratoz goriiliir.

Nadiren, akantozis nigrikans: klinik ve histolo-
jik olarak temsil eden lezyonlar Blaschko cizgileri
boyunca yerlesir. Bu lezyonlar epidermal nevusun
akantozis nigrikans formu ya da unilateral nevoid
akantozis nigrikans olarak tanimlanir. Nevoid akan-
tozis nigrikans puberte veya puberte 6ncesi her-
hangi bir yasta goriilen akantozis nigrikansin nadir
bir formudur ve diger akantozis nigrikans formla-
rina benzer bir morfolojik paterne sahiptir.®

Epidermal nevusun akantozis nigrikans formu
ya da unilateral nevoid akantozis nigrikans, tipik
akantozis nigrikansa gore 6nceden var olan en-
dokrinopati, medikasyon, malignite ve obeziteyle
iligkili degildir. Diizensiz otozomal dominant ka-
hitildigindan dolay: dogumda, ¢cocuklukta veya pu-
bertede belirgin hale gelmektedir. Belirli bir siire
genisleme egiliminde olup, daha sonra stabil kal-
makta veya gerilemektedir.!012

Ancak Ersoy-Evans ve ark. endokrinopati ve
obezite iligkili iki olgu tanimlamiglardir.® Bizim ol-
gumuzun yapilan sistemik muayenesinde obezite
disinda patolojik bulguya rastlanmadi. Hastanin ya-
pilan tetkiklerinde hemogram ve biyokimyasi nor-
mal olup, diyabet veya insiilin hipersensitivitesi
saptanmadi. Tiroid fonksiyon testleri normal ola-
rak degerlendirildi, Hashimoto tiroiditi saptan-
madi. Histopatolojik incelemesinde yiizeyde
hiperkeratoz, epidermiste papillomatdziin belirgin
oldugu akantoz, dermiste hafif perivaskiiler kronik
yangisal hiicre infiltrasyonu saptandi. Bu bulgular
esliginde ve epidermal nevusa gore rolatif olarak
akantozun daha az olmasi, papillomatéziin belirgin
olmas: nedeni ile olgumuz klinik ve histopatolojik
olarak epidermal nevusun akantozis nigrikans
formu ya da unilateral nevoid akantozis nigrikans
olarak degerlendirildi.

Ayinca1 tamidaki bir diger hastalik olan lineer
liken planus ¢ok nadir goriilen, lineer uzanimh
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grube papiillerden olusan bir liken planus formu-
dur. Bazen Blaschko cizgilerini takip edebilir.
Ayirici tanida histolojik bulgular yardimcidir. Der-
moepidermal bilegkede band seklinde dizilmis T
hiicreleri, graniiler tabakada fokal hiperplazi ve
bazal tabakada vakuoler dejenerasyon liken planus
icin tani koydurucudur.’ Ayiric1 tanida disindl-
mesi gereken diger hastaliklar unilateral Darier
hastalig1 ve epidermolitik hiperkeratozdur. Epider-
molitik hiperkeratozda keratin 1 ve 10 mutasyonu
ile birlikte epidermal nevus da goriilebilmektedir.
Yenidogan biiller ile dogar, bu hastalik biilloz ik-
tiyoziform eritroderma olarak da bilinmektedir.
Hastaligin mozaik formlarinda sadece Blaschko
cizgilerini izleyen deri tutulumunun oldugu yetis-
kinlerin ¢ocuklarinda tiim sistemik bulgular gorii-
lebilmektedir."

Hastamizdaki histopatolojik bulgular, Darier
hastalig1 veya epidermolitik hiperkeratozu disla-
mistir.

Giintimiize kadar literatiirde epidermal nevu-
sun akantozis nigrikans formu olarak tanimlanan 9
olgu bildirilmistir. Bizim olgumuz literatiirdeki 10.
olgudur (Tablo 1). Curth, klinik ve histopatolojik
olarak akantozis nigrikansa benzeyen ilk konjeni-
tal epidermal nevus olgusunu tanimlamis ve bunu
epidermal nevusun bir varyanti olarak isimlendir-
mistir.'” Daha sonra lokalize lezyonlar1 olan iig
¢ocuk olgu tamimlanmigtir. 101114

EPIDERMAL NEVUSUN AKANTOZIS NIGRIKANS FORMU VE LITERATURDUN ...

Sakuta ve ark.!* epidermal nevus sendromu-
nun eslik ettigi ilk olguyu, de Waal ve ark.’ ise
yaygin segmental epidermal nevusun akantozis
nigrikans formunu tanimlamiglardir. Ersoy-Evans
ve ark. endokrinopati ve obezite iligkili iki olgu ta-
nmimlamiglardir.® Bizim olgumuzun yapilan sistemik
muayene ve tetkiklerinde obezite disinda endokri-
nopati, medikasyon veya malignite gibi patolojik
herhangi bir bulguya rastlanmamistir.

Epidermal nevus i¢in gegerli standart tedavi
cerrahi veya ablatif CO, lazer tedavisidir. Topikal
tretinoin (%0.02 veya %0.05) ve 5-fluorourasil hem
akantozis nigrikans hem de epidermal nevus teda-
visinde kullanilmaktadar.’

Biz, olgumuzun lezyonlarina topikal retinoik
asit tedavisi uyguladik ve ii¢ aylik tedavi sonrasinda
hem klinik hem de dermoskopik olarak belirgin
diizelme gozledik.

Olgumuzun obez olmasi, lezyonlarinin lokali-
zasyonu, rengi ve addlesan dénemde ortaya ¢ikmasi
nedeni ile klinik olarak 6ncelikle akantozis nigri-
kansi diistindiirmekte idi. Ancak dermoskopik, kli-
nik ve histopatolojik incelemeler egliginde olgumuz
epidermal nevusun akantozis nigrikans formu ola-

rak degerlendirildi.

Bu olgu, akantozis nigrikans ve epidermal ne-
vusu temsil eden ve literatiirde az sayida olan epi-
dermal nevusun akantozis nigrikans formu diger
olgular esliginde gozden gecirilmistir.

TABLO 1: Literatlrde tanimlanmis "epidermal nevusun akantozis nigrikans formu" olgular.

Cinsiyet

Olgular Yas (yil) Baslangic yasi

Curth' 32 Dogustan E
Sakuta ve ark.' 5 Bilinmiyor E
Krishnaram'! 15 13 yas E
Kim ve ark.' 18 13 yas K
Ersoy-Evans ve ark. {Olgu 1)° 18 3yas K
Ersoy-Evans ve ark. (Olgu 2)° 16 Gocukluk K
Ersoy-Evans ve ark. {Olgu 3)¢ 7 3yas E
Ersoy-Evans ve ark. (Olgu 4)° 28 26 yas E
de Waal ve ark.® 14 2,5 yas E
Tiirel Ermertcan ve ark. (Olgumuz) 12 11 yas K

Lokalizasyon iiskili bulgular
Abdomen

Yiiz ve sacli deri

Bilateral ve  mukoepidermoid Ca

Epidermal nevus sendromu

Abdomen Yok
Abdomen Yok

Boyun Hashimoto tiroiditi

Uyluk bélgesi Amenore, obezite ve bilateral akantozis nigrikans
Sirtin dst bélgesi Yok
Gogus Yok
Abdomen, aksilla ve inguinal balge Yok
On aksiller bélge Obezite
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