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Ozet

Summary

Bazal Hiicreli Nevus Sendromu, deri ve diger organlarin
ilerleyici dejeneratif hastaligidir. Nadir gériilen otozomal
dominant gegis gosteren hastalik erken yasta ortaya ¢ikan
mandibular kist ve basal hiicreli karsinomlar ile karakteri-
zedir. Basal hiicreli karsinomalar viicudun herhangi bir yerine
yerlesim gosterebilmekle birlikte cogunlukla burun, nasolabial
sulkus ve periorbital bélgeye lokalize olurlar. Palmoplantar
pittingler, iskelet ve santral sinir sistemi anomalileri, mental
retardasyon, endokrin anomaliler ve internal maligniteler eslik
edebilmektedir.

Yiiziinde ¢ok sayida bazal hiicreli karsinoma, plantar
balgelerde pittingler ve falks serebride kalsifikasyon saptanan
ve basal hiicreli nevus sendromu icin karakteristik  yiiz
goriiniimiine sahip bir olgu tamimlanmistir.

Anahtar Kelimeler: Bazal Hiicreli Epitelioma,
Gorlin-Goltz Sendromu, Nevus
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Basal cell nevus syndrome is a hereditary disorder of skin
and other organs. Inheritance is of autosomal dominant type,
with low penetrance. This disorder is characterized by early
onset of mandibular cyst and basal cell carcinomas.

These patients have minute pits of the palms and soles,
skeletal defects, central nervous system abnormalities, internal
neoplasms, mental retardation and endocrin disorders.

Herein we describe a case with numerous basal cell car-
cinomas on the face, pitting on the palms and soles and calci-
fication of falx cerebri.
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Gorlin-Goltz Sendromu olarak da tanimlanan,
Bazal Hiicreli Nevus sendromu (BHNS), deri ve
diger organlarn ilerleyici dejenerasyonu ile giden
herediter bir hastaligidir (1). Erken yasta ortaya
¢ikan mandibuler kistler ve ¢ok sayida bazal hiicre-
li epiteliomalar hastaligin en karakteristik bulgu-
larindandir (1).

Sendromun karakteristik deri bulgusu olan
bazal hiicreli epitelyomalar viicudun herhangi bir
yerine yerlesebilmekle birlikte ¢ogunlukla gilinese
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acik alanlara lokalizasyon gosterir. Genellikle pu-
berte sonrasinda ¢ikmaya baglayan tiimorler sayica
artis gostermekle birlikte yillarca stabil seyrede-
bilirler (2,3). Sendroma eslik edebilen palmoplan-
tar pittingler hastaligin diger tipik deri bulgusunu
olusturmaktadir., BHNS'lu hastalarda burun
kokiinde diizlesme, frontal bolgede ¢ikinti,
hipertelorizm, kiiglik mandibula semptom kom-
plekslerinden olusan tipik yiiz goriinlimi{i mevcuttur
(3,4,6).

Iskelet ve santral sinir sistemi anomalileri,
mental retardasyon, endokrin anomaliler ve inter-
nal maligniteler sendroma eslik edebilen diger be-
lirtilerdir (6).

Bu yazida yiizde ¢ok sayida bazal hiicreli
epitelyoma, palmar bolgede pittingler ve falks
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serebride kalsifikasyonu olan bir BHNS olgusu
sunulmaktadir.

Olgu

Poliklinigimize yiiziinde ¢ok sayida ben yakin-
masi ile bagvuran olgu 78 yasinda bir kadin hasta
idi. Gorlinlim disinda hastaya herhangi bir rahat-
sizlik vermeyen lezyonlar, ilk olarak 20 yasinda or-
taya ¢ikmis ve yasla birlikte hem sayica hem de ¢ap
olarak artis gdstermis. Hastanin ailesinde benzer
yakinmasi olan kimse yokmus.

Hastanin yapilan dermatolojik muayenesinde
yiizde 6zellikle periorbital bolge, nasolabial sulkus-
lar ve alinda yogunlasan ¢ok sayida caplari 2-5 mm
arasinda degisen, deri renginde veya pigmente,
iizerleri parlak goriiniimde, yiizeylerinde telenjek-
taziler izlenen papiiller mevcuttu. Hastanin genel
goriiniimiinde burun kokiinde basiklik, frontal
bolgede cikinti ve hipertelorizm (interpupiller
mesafesi: 70 mm, normal degerler: 55-65 mm)
mevcuttu (Sekil 1).

Her iki ayakta plantar bolge lateralinde ¢ok
sayida 1-2 mm c¢apli ¢ukurcuklanmalar gozlendi.
Hastanin diger deri ve deri ekleri ve mukoza
muayeneleri normal olarak degerlendirildi.

Yiiz lezyonlarindan alinan biyopsinin histopa-
tolojik incelemesinde; odaklar halinde iist dermise
dogru yayilim gosteren timor adaciklar: gézlendi.
Timor adaciklarinin kenarlarinda palizat dizilim
gosteren; dar sitoplazmali, koyu basofilik boyanan
biiyiik ve oval nukleuslu hiicreler saptandi. Tiimor

Sekil 1. Olgunun burun kokiinde basiklik, frontal bolgede
¢ikinti ve hipertelorizm.
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Sekil 2. Odaklar halinde iist dermise dogru yayilim gosteren
ve kenarlarinda palizat dizilim gosteren timor adaciklar.

adaciklarinin orta boliimiindeki hiicreler biiyiik ve
sitoplazmalar1 daha genis idi (Sekil 2).

Direkt kranial radyografide ve bilgisayarli
beyin tomografisinde falks serebride kalsifikasyon
saptand1. Yapilan diger radyografik, ultrasono-
grafik, endokrinolojik, biokimyasal ve hematolojik
tetkikleri ile lokomotor sistem, norolojik ve psiki-
yatrik muayenelerinde patoloji saptanmadi.

Hastanin mevcut bazal hiicreli epitelyomalari
belirli araliklarla yapilan koterizasyon ile tedavi
edildi.

Tartisma

BHNS, ilk olarak Brinkley ve Johnson tarafin-
dan tanimlanmistir (1). BHNS patogenezinin bilin-
memesine ragmen otozomal gecis gosterdigi
disiiniilmektedir (2). Sendromla iligkili genin 9.
kromozomun kisa kolunda (q) lokalize oldugu
bildirilmistir. Bu kromozomda mutasyonlar mey-
dana geldigi icin daha Once bildirilen olguda
oldugu gibi bizim olgumuzda da aile hikayesi yok-
tur (3,4).

Palmo-plantar bolgeye lokalize olan pittingler
olgularin yaklagik yarisinda gézlenmektedir. Bazen
yiizlerce sayida olabilen pittingler, olgumuzda da
oldugu gibi siklikla lateral palmoplantar alanlara
yerlesirler (3).

Santral sinir sistemi anomalileri arasinda falks
serebri, dura mater ve basal ganglionlarda kalsi-
fikasyon yer alir. Nonspesifik EEG bulgular1 ve
mental retardasyon eslik edebilir (5,6). Olgumuzda
falks cerebri kalsifikasyonu gozlenirken diger
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santral sinir sistemi anomalileri saptanmadi. Spina
bifida, skolyoz, kifoz gibi iskelet anomalileri hasta-
larin %75'inde goriilmesine karsin bu anomaliler
hastamizda saptanmadi. Over fibromlari, pelvik
kalsifikasyon, mezenter kistleri, bobrek anoma-
lileri, teratom, kardiak tiimdrler, menenjiom ve
medullablastoma sendroma eslik edebilen diger
bulgulardir (6).

Ulkemizde ilk BCNS olgusu Or ve ark tarafin-
dan tanimlanmis ve olguda iskelet sistemi anoma-
lilerine rastlanmistir (7). Anadolu ve ark tarafindan
tanimlanan 3 olgu ise anne ve iki ¢ocugundan olus-
maktadir. Birinci olguda genislemis kafatasi ¢evre-
si, odontojenik ¢ene kistleri ve skolyoz; ikinci ol-
guda sindaktili ve skolyoz; tiglincii olguda ise ova-
rial kist saptanmigtir (2). Benlioglu ve ark tarafin-
dan tanimlanan 1. olguda ise iskelet sistemi ano-
malileri, falks serebri kalsifikasyonu ve lipom
bildirilmistir.

Bu olgudaki bazal hiicreli epiteliomalarin ¢ok
sayida olmalari, erken yasta baslamalari, kapal
bolgelerde de goriilmeleri, uzun yillar devam et-
meleri, olduk¢a yavas seyir gostermeleri ve histolo-
jik olarak fazla invaziv karakter gostermemeleri ile
diger bazal hiicreli epiteliomalardan ayrilir (4-6).
Bazi tiimorler ozellikle giinese veya radyasyona
maruz kalma sonucu invaziv ozellik kazanip,
caplarinda artig, iilserasyon ve g¢evre dokuda de-
striiktif degisikliklere yol acabilirler.
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Hastalarin diizenli araliklarla kontrolleri ve in-
vaziv 0zellik gosteren tlimorlerin cerrahi eksizyon,
kemoterapi, kiiretaj, kriyoterapi, S-fluorouracil
veya koterizasyon gibi yontemlerle tedavi edilmesi
gerekir. Oral retinoidlerin yeni tiimor gelisimini 6n-
leyici etkilerinden dolay1 profilaktik kullanimi
onerilmektedir. Radyoterapi ise kontrendikedir.
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