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Norofibromatozis Tip 1 ile Birlikte Gériilen
“Cutis Verticis Gyrata”: Olgu Sunumu
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Abstract

“Cutis verticis gyrata (CVG)” nadir goriilen, sagh deride dermal
bag dokusu artis1 sonucunda, derinin sert ve kivrimli gériiniim almasi
ile karakterize bir tablodur. Primer (idiyopatik) ve sekonder formlari
tanimlanmustir. Norofibromatozis (NF), konjenital anomali, tiimor ve
hamartomlar ile karakterize, “café au lait” lekeleri, nérofibrom ve
“Lisch” nodiillerinin  izlendigi, otozomal dominant gecisli
multisistemik bir hastaliktir. Kirkdokuz yasindaki erkek hasta multipl
norofibromlar, “café au lait” lekeleri, aksiller ¢illenme saptanarak NF
tip 1 olarak degerlendirildi. Bu bulgulara kifoskolyoz ve CVG eslik
etmekte idi. Literatiirde CVG’nin, NF’nin de i¢inde bulundugu gesitli
sistemik hastaliklar ile beraber goriilebilecegi bildirilmistir. Olgu,
CVG’nin nadir goriilmesi yaninda, NF’e eslik eden sekonder CVG
olmasi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Cutis verticis gyrata, norofibromatozis

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2006, 16:35-38

“Cutis verticis gyrata (CVG)” is a rare disease characterized by
the skin becoming hard and twisted looking as a result of the increase
of the dermal connective tissue on the scalp. Primary (idiopathic) and
secondary forms of the disease have been described. Neurofibromato-
sis (NF) is a autosomal dominantly inherited multisystemic disease
characterized by congenital abnormalities, tumors, hamartomas, “café
au lait” spots, neurofibromas and “Lisch” nodules. A 49-year-old male
patient with multiple neurofibromas, “café au lait” spots, and axillary
freckles is determined as NF type 1. Kyphoscoliosis and CVG accom-
panied these findings. CVG is reported to be associated with multiple
systemic diseases such as NF. The case is presented because CVG is a
secondary CVG accompanying NF as well as because it is a rare
disease.
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erinin hipertrofisi ve kivrimlanmasi ile

karakterize olan CVG ilk kez 1848’de

Robert tarafindan tammlanmustir.' Primer
ve sekonder formlart mevcuttur. Primer formu
esansiyel ve nonesansiyel tip olmak tizere iki se-
kilde izlenir. Nonesansiyel form daha sik olup
mental retardasyon, epileptik krizler ve okiiler
bozuklularla iligkilendirilebilir. Sekonder form ise
cesitli sistemik hastaliklarla birlikte gt')rl'ilebilir.2
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Burada klinik ve histopatolojik olarak NF tip 1
tanist konulmus olan, CVG’nin de eslik ettigi bir
olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Kirkdokuz yasinda erkek hasta, yaklasik 45
yildir tiim viicutta mevcut olan deriden kabarik
olusumlar nedeni ile poliklinigimize bagsvurdu.
Ozgecmis ve soygecmisinde dzellik olmayan has-
tanin anne ve babasi arasinda akrabalik Oykiisii
yoktu. Sistemik muayenede yiiksek damak, kulak
asimetrisi, konjunktivalarda hiperemi, skolyoz, boy
kisal1 g1 ve alt ekstremitelerde hipoestezi saptandi.
Go6z muayenesinde bilateral pterjiyum mevcut olup
“Lisch” nodiillerine rastlanmadi. Dermatolojik
muayenesinde  oksipital bdlgede lineer ve
longitudinal uzanan; uzunlugu 1.5-9 c¢m, eni 0.1-
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0.2 cm arasinda degisen, derinligi yaklasik 2 mm
olan 5 adet deri kivrimi mevcuttu (Resim 1). Sagh
deri ve yliz de dahil olmak {izere tiim viicutta yay-
gin, ¢esitli biiyiikliiklerde, yumusak kivamda, deri
renginde, diizgiin ylizeyli papiil ve tiiméral lezyon-
lar, govdede cok sayida cesitli biiyiikliiklerde
hiperpigmente makiiller ve her iki aksillada ¢il-
lenme mevcuttu (Resim 2). Hemogrami, periferik
yaymasi, eritrosit sedimentasyon hizi ve tiroid
fonksiyon testleri normal olan hastanin biyokimya-
sal tetkiklerinde indirekt hiperbilirubinemi diginda
patolojik bulguya rastlanmadi. AntiHBs antijeni
pozitif, HBsAg, AntiHCV, AntiHIV, VDRL ve
TPHA degerleri negatif bulundu. PA akciger graf-
isi normaldi. indirekt hiperbilirubinemisi olan has-
taya kolestaz on tamisi ile yapilan batin USG’de

Resim 1. Oksipital bolge sa¢li derisinde kivrimlanma.

Resim 2. Gévde 6n yliziinde yaygin nérofibromlar.
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patolojik bulgu goriilmezken, retikiilosit yaymasi-
nin da normal bulunmasi sebebiyle Gilbert send-
romu tanisi konuldu. Sagli derideki kivrimlanma
nedeni ile kranial yumugsak doku USG yapild1 ve
normal olarak degerlendirildi. Norolojik tutulum
acisindan cekilen kranial MR’da patolojik bulgu
saptanmadi. EMG’de iist ekstremitelerde duyusal
ndropati bulgular tespit edildi. Govdedeki papiiler
lezyonundan  alman  biyopsi = materyalinde
keratinize ¢ok katli yassi epitel ile ortiilii dokuda,
dermiste nodiil olusturmus yaygin igsi hiicreler ve
kalin kollajen lifler izlendi. Immiinohistokimyasal
incelemede “S-100” ile igsi hiicrelerde pozitif bo-
yanma, Masson Trikrom ile kalin kollajen liflerde
pozitif boyanma mevcuttu. Sacli deri orta hatta
parietooksipital bolge smirindaki kivrimli alandan
alman biyopsi materyalinin histopatolojik incele-
mesinde; hafif hiperkeratoz ve akantoz gdsteren
epidermis altindaki dermiste diizenli yapida deri
ekleri izlenmekte olup kiiciik bir alanda deri ekleri
arasina girmis igsi hiicrelerin paralel demetler olus-
turdugu goriildii (Resim 3a). Immiinohistokimyasal
incelemede tiimoral yapimn “S-100" ile pozitif
boyandig izlendi (Resim 3b). Her iki biyopsi so-
nucu norofibrom ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hastaya bu klinik ve histopatolojik bulgular esli-
ginde NF tip 1 ile CVG tanilar1 kondu.

Tartisma
CVG nadir goriilen bir durumdur. Tiim diin-
yada 500°den daha az sayida olgu bildirilmistir.’
[lk kez 1848°de Robert tarafindan tanimlanan
CVG, derinin hipertrofisi ve kivrimlanmasi ile
karakterizedir. Lezyonlar en sik parietal bolge sacl
derisine lokalize iken viicudun diger boliimlerinde
de goriilebilmektedir.' Saghi deride genellikle
anteriordan posteriora dogru yerlesmekte olup
transvers sekilde de ortaya ¢ikabilir.* CVG siklikla
adolesan donemde gelismekle birlikte addlesan
donemden sonra da baslayabilir.” Erkek/kadin ora-
n1 5 veya 6:1 olan hastaligin kalitim sekli bilinme-
mektedir.*” CVG’nin ¢ocukluk ¢agindan itibaren
mevcut oldugu ifade edilen olgumuzda lezyonlar
oksipital bolgeye lokalize olup anteriordan

posteriora dogru uzanmaktaydi.
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Resim 3a. Igsi hiicrelerin olusturdugu paralel demetler, HEx100.
Resim 3b. S-100 ile pozitif boyanan igsi hiicreler.

1953’de Polan ve Butterworth tarafindan CVG
primer (veya idiopatik) ve sekonder olarak sinif-
landirilmustir.® Primer tip esansiyel ve nonesansiyel
olmak iizere ikiye ayrilir.” Esansiyel CVG’de ilis-
kili durumlar bilinmemektedir.” Daha sik gériilen
nonesansiyel form ise mental retardasyon, epileptik
krizler ve okiiler bozukluklarla iliskili olabilir.”

Sekonder CVG cesitli sistemik hastaliklarla
birlikte  goriilebilmektedir.  Bunlar  arasinda
inflamatuar dermatozlar (ekzema, psoriazis, akne
keloidalis, impetigo, erizipel, pemfigus), akantozis
nigrikans, cerebriform intradermal nevus, dermato-
fibromlar, hamartomlar, travma ve sistemik hasta-
liklar (sifiliz, tuberoskleroz, akromegali, 16semi,
nérofibromatozis, Ehler-Danlos sendromu,
amiloidozis, miksodem, pakidermoperiostozis ve
akrosefalosindaktili) sayilabilir.” CVG olgularinin
yarist sekonder olup sekonder CVG olgularmin
yaklasik yarisinin konjenital nevus ve nérofibrom
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gibi tiimorlerden kaynaklanabilecegi bildirilmis-
tir.® NF tip 1 otozomal dominant gegisli
multisistemik genetik bir hastaliktir. Olgularin
yaklasik 9%350’sinde otozomal dominant gecis
seklinde aile oykiisti mevcut iken %50’si ise yeni
mutasyon seklinde ortaya c¢ikmaktadir. NF tip
1’in klinik 6zellikleri multipl nérofibromlar, café
au lait lekeleri, aksiller ve inguinal ¢illenme ile
iriste Lisch nodiilleridir.'” NF tip 1’in minér
ozellikleri kisa boy ve makrosefalidir. Kompli-
kasyonlar1 ise pleksiform norofibrom, optik
glioma, skolyoz ve 6grenme giigliigiidiir.'' OI-
gumuzda multipl noérofibromlar, café au lait le-
keleri, aksiller ¢illenme, kisa boy ve skolyoz
mevcut olup NF tip 1 tamis1 kondu. NF klinik
bulgulan ile ayn1 déonemde baglayan sagli deri-
deki kivrimlanma CVG ile uyumlu bulunarak
olgu NF’ye eslik eden sekonder CVG olarak
degerlendirildi. Sag¢li derinin histopatolojik
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incelemesinde primer CVG’de genellikle normal
deri veya konnektif doku hipertrofisi goriiliirken
sekonder CVG’de eslik eden hastaliga ait bulgular
goriilmektedir.” Olgumuzun sagli deri biyopsi ma-
teryalinin histopatolojik goriiniimii noérofibromla
uyumlu olup NF’ye sekonder gelisen CVG tanimi-
71 desteklemektedir.

NF tip 1’in malign periferal sinir kilifi timor-
leri,  norofibrosarkom, leomyosarkom  ve
rabdomyosarkom gibi sarkomlar, duktal meme
karsinomu, akciger, tiroid, safra kesesi, farinks,
kolon ve intestinal adenokarsinomlar, beyin tiimor-
leri, cocukluk ¢ag1 16semisi, Wilms tiimorii, malign
melanoma gibi maligniteler ile iligkili olabilecegi
bildirilmistir.'">"*  Sekonder = CVG’nin  bir
paraneoplastik hastalik olarak ortaya c¢ikabilecegi
ve internal malignitelerle iligkisi de rapor edilmis-
tir.” Olgumuzun Sykiisii, sistem sorgulamasi, fizik
muayenesi ve laboratuar tetkikleri degerlendirildi-
ginde malignite agisindan patolojik bir bulguya
rastlanmamustir.

Sonug olarak olgumuz, CVG’nin nadir goriil-
mesi yaninda, NF’i olan hastada goriilmesi nedeni
ile sunulmustur. Bununla birlikte her iki hastaligin
malignitelerle birlikte seyredebilmesi nedeniyle bu
tanilar1 alan hastalarin malignite agisindan arasti-
rilmasi gerektigi goriisiindeyiz.
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