Sistematize Verrukoz Epidermal Nevus
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Ozet

Summary

Epidermal neviis, Blaschko ¢izgilerine paralel yerlesim
gOsteren, hiperpigmente, lineer plaklar ile karakterizedir.
Epidermal neviis ile birlikte kas-iskelet sistemi, santral sinir
sistemi, goz, kardiyovaskiiler sistem anomalileri ve ¢esitli ma-
lignitelerin birlikte goriilmesi epidermal neviis sendromu
olarak adlandirilir. Ozellikle sistematize epidermal neviis
saptanan kisilerin bu agidan arastirilmasi gerekir. Burada
¢ok yaygin, Blaschko ¢izgilerine paralel yerlesim gosteren,
sistemik anomali tespit edilmeyen bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Epidermal neviis,
Epidermal neviis sendromu

T Klin Dermatoloji 2001, 11:42-45

Epidermal nevi are congenital skin lesions that consist of
lineer hyperpigmentated plaques. They usually follow
Blaschko lines. The association of epidermal nevi with abnor-
malities of the skin, skeletal system, central nervous system,
eyes and cardiovascular system, as well as with malignant con-
ditions is known as epidermal nevus syndrome. Widespread
epidermal nevi may be associated more frequently with extra-
cutaneous findings. Here we present a case of sistematized epi-
dermal nevi that follow Blaschko lines with no associated ex-
tracutaneous findings.
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Epidermal nevus hamartomatdz bir hastalik
olup epidermis ve adneksal yapilarin hiperplazisi
ile karakterizedir. Histopatolojik veya klinik
goriiniimleriyle degisik varyantlar1 olan epidermal
neviisler her 1000 canli dogumdan birinde ortaya
cikabilir (1). Lineer epidermal neviislerin sistem-
atize formlar1 bazen Blascho cizgilerine paralel
yerlesimleriyle dikkati cekerler. Sistematize epi-
dermal neviis santral sinir sistemi, iskelet, deri, kar-
di-yovaskiiler sistem ve géz anomalileri ile birlikte
epidermal nevus sendromunun bir par¢asini olus-
turabilirler.

Olgu
21 yasinda erkek hasta yaygin, koyu renkli,
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deriden kabarik lezyonlar nedeni ile Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Klinigine
bagvurdu. Lezyonlarin 3 yasinda olusmaya
basladigin1 ve giderek artig gdsterdigini belirten
hastanin; 15 yasinda gec¢irdigi travma sonrasinda
Ozgecmis ve soygecmisinde baska ozellik tespit
edilmedi. Hastanin fizik muayene bulgularn
dogaldi. Yapilan dermatolojik muayenede alinda,
her iki g6z ¢evresinde hiperpigmente gruplasmis
papiiller mevcuttu. Boyunda yerlesim gosteren
lezyonlar verriik6z karakterdeydi. Hastanin her iki
kol extansor yiiziinde, gdvde 6n- arka yiiziinde, pu-
bik bolgede kadifemsi, hiperpigmente, girdap sek-
linde, diiz ytlizeyli Blaschko ¢izgilerine paralel yer-
lesim gosteren plaklar vard: (Sekil 1,2,3). Oral ve
genital mukoza ile deri ekleri dogaldi. Hastanin
yapilan tam kan ve biyokimya tetkikleri normal,
sedimentasyon 6 mm/saat olarak degerlendirildi.
Almman deri biopsisinin histopatolojik incelen-
mesinde hiper-keratoz, ve akantoz saptandi.
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Sekil 1.

Sekil 2.

Sekil 3.

Lezyonlar epidermal neviis ile uyumlu olarak
degerlendirildi, ok yaygin olmas1 nedeni ile epi-
dermal neviis sendromu yoniinden arastirildi.
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Torakoabdominal bilgisayarli tomografi ve
kraniyal manyetik rezonans tetkikleri normal
olarak degerlendirildi. Kas- iskelet istemi, geni-
toliriner sistem ve kardiyo-vaskiiler sistemde pa-
tolojik bulgu tespit edilmedi. Sag gozdeki gérme
kaybi acisindan goz hastaliklart ve ndroloji
boliimii tarafindan degerlendirilen hastanin gérme
kaybinin travmaya sekonder oldugu diisiiniildi.
Hastada epidermal neviise eslik eden sistemik bul-
gu tespit edilmedi. Lezyonlarin eksiz-yonu
acisindan plastik ve rekonstriiktif cerrahiye de-
vredildi.

Tartisma

Epidermal neviis; epidermis ve adneksal
yapilarin hiperplazisi ile karakterize, embryonik
ektodermden koken alan kutandz bir hamartomdur
(1,3). Klinik goriiniime, lezyonlarin yayginligina
gore verriikz neviis, nevus unius lateralis, lineer
epidermal neviis, sistematize neviis ve iktiyozis
histriks gibi degisik isimlerle adlandirilmaktadir
(1,2). Bazi otorler tarafindan hakim olan histolojik
yapiya gore isimler ile adlandirilir, farkl
yapilarin ayni anda goriilmesi nedeni ile organoid
nevils olarak da adlandirilmaktadir (3,4).
Epidermal neviisler lokalize ya da sistematize ola-
bilir. Lokalize tipinde hiperpigmente verriikoz pa-
puller bas, govde veya ekstremitelerde lineer yer-
lesim gosterebilir (5). Sistematize tipte ise;
Blaschko ¢izgilerine paralel yerlesim gdsteren
birgok lineer epidermal neviis mevcuttur (1). Ik-
tiyozis histriks genellikle bilateral, yaygin lezyon-
lar1 tanmimlamakla birlikte; iktiyozis grubu
hastaliklar1 ¢agristirmast nedeni ile giinlimiizde
eskiden oldugu kadar sik kullanilmamaktadir (2).
Neviis unius lateralis; viicudun yarisinda yerlesim
gosteren epidermal neviis i¢in kullanilmaktadir.
Inflamatuar lineer verriikdz epidermal neviis (IL-
VEN) ise epidermal neviisiin bir varyanti olarak
kabul edilmekle birlikte; klinik ve histolojik olarak
psoriasise  benzerlik  gdstermektedir  (6-8).
Lezyonlarda eritem, skuam goriilmesi ve histopa-
tolojik olarak inflamasyon ve parakeratozun eslik
etmesi ile neviis unuis lateralisten ayrilmaktadir

).

Olgumuz, Blaschko c¢izgilerine paralel yer-
lesimli ¢ok sayida yaygin verriikdz papiilleri ile
sistematize epidermal neviis olarak degerlendirildi.
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Tablo 1. Epidermal neviis sendromunun klinik 6zellikleri

KAS-ISKELET SISTEMI
-Kemik kistleri
-Kondroblastoma

-Skolyoz

-Kifoz

-Spina bifida

-Sindaktili, Polidaktili
-Vit-D rezistan rikets
NOROLOJIK BULGULAR
-Serebrovaskiiler malformasyon
-Kortikal atrofi

-Kortikal korlik

-Kraniyal sinir paralizisi
-Ensefalosel

-Hemiparezi

-Hidrosefali

-Mental retardasyon
-Nobetler

GOZ BULGULARI
-Astigmatizm

-Bilateral katarakt
-Koristoma

-Goz kapagy, iris ve koroid kolobomu
-Korneal opasite

-Nistagmus

-Okulomotor disfonksiyon
-Optik sinir hipoplazisi
-Strabismus

DIGER BULGULAR
-Atnal1 bobrek

-Inmemis testis

-Cift treter

-Arteriovendz malformasyon
-Aort Koartasyonu

-Patent ductus arteriozus
-Pilor stenozu, Herni

Tan1 dermatopatolojik incelemede hiperkeratoz,
papillomatoz ve akantozun varligi ile teyit edildi.
Bu dermatopatolojik bulgular ile benign bir papil-
lom goriiniimde olan epidermal nevuslarin epider-
molitik hiperkeratoz, akantolitik diskeratotik epi-
dermal neviis ve likenoid epidermal neviis olarak
adlandirilan varyantlar1 da vardir. 1968 yilinda
Solomon ve ark. tarafindan epidermal neviis ile
birlikte degisik sistem anomalilerinin birlikte
goriilebildigi saptanmis epidermal neviis sendro-
mu (ENS) olarak adlandirilmistir  (2).
Norokutan6éz bir sendrom olan ENS'da en sik
santral sinir sistemi anomalisi goriilmekle birlikte;
iskelet sistemi, kardiyovaskiiler sistem ve goz
anomalileri goriilebilir (9) (Tablo 1). Epidermal
neviise ek olarak %30 oraninda tek sistem anomal-
1si, %6 oraninda iki sistem, %5 oraninda 3 sistem
ve %5 oraninda dort ve iizerinde sistem anomalisi
goriilmektedir (9). Kutandz hemanjiomlar, mela-
nositik neviis ve dermatomegali epidermal neviis
disinda deride goriilebilen diger bulgulardir (2).
Yaygin lezyonlar goriildiigiinde sistem anoma-
lilerinin eslik etme olasilig1 yiiksek olmakta ve
genellikle lezyonlar ile ayni tarafta goriilmektedir
(9,10). Olgumuzda eslik eden sistemik bulgu tespit
edilmedi.

Epidermal neviis sendromu sporadik olarak
olusur; bazi olgularda otozomal dominant gegis
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bildirilmistir (11-13). Giiniimiizde yaygin olarak
kabul edilen goriis hamileligin erken donemlerinde
mutasyon sonucu embriyonik dokuda fiizyon ve
ayrilma defektleri nedeni ile olustugudur (9,14).
Genellikle dogumda mevcut olmakla birlikte ilk
dekatta da olusabilir (2). Hastamizin bulgu-
larinin da 1. dekatta ortaya ¢iktig1 6grenildi ve
sporadik bir olgu olarak degerlendirildi. Sik olma-
makla birlikte epidermal neviis zemininde benign
ve malign tiimdrler de gelisebilir (12). Bazal hiicre-
li karsinoma en sik goriilen kutandz malignitedir
(9). Astrositoma, glioma, Wilm's tiimoérii, 6sefagus,
mide ve mesane karsinomu eslik edebilen diger
malignitelerdir (4). Olgumuzda eslik eden malig-
nite saptanmadi acak takibe alindi.

Epidermal neviislerin tedavisi kozmetik agi-
dan ve muhtemel malignite gelisimini engellemek
acisindan Onerilmektedir. Eksizyon etkili bir te-
davi sekli olmakla beraber yaygin lezyonlarda
uygulamasi gii¢ olmaktadir. Lazer, sivi nitrojen,
dermabrazyon, kimyasal peeling ve ditranol uygu-
lanmakta olan diger tedavi sekilleridir; fakat bu
yontemler ile lezyonlar yiizeyel olarak tedavi
edildiginden tekrarlama olasilif1 yiiksektir (9).
Iki-li¢ haftada bir siiresiz olarak uygulanan kriy-
oterapi ile iyi sonug elde edildigi bildirilmektedir
(9). Topikal steroid ve calcipotriol 6zellikle infla-
matuar epidermal neviis tedavisinde tercih
edilebilir (7). Topikal tretinoin %0,1 ve oral
retinoid uygulanabilecek diger tedavi sekilleridir
(9,15).
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