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Ozet

Abstract

Epidermal nevus, embriyonik epidermisin bazal tabakasindaki
germinatif hiicrelerden kaynaklanan, organik bir nevustur. Yiin yuma-
81 sac ise nadir goriilen bir durum olup, beyaz irkta, siyah irktakilere
benzer sekilde kivrik saglarin bulunmasidir. Yiin yumag: sach hastala-
rin yarisinda viicudun ayni tarafinda epidermal nevus bulunur.
Epidermal nevusa eslik eden ¢ok cesitli cilt bulgulart bulunmaktadir.
Palmoplantar hiperkeratozla birlikteligi ise literatiirlerde oldukca
nadirdir. Bu olguda epidermal nevusa eslik eden, nadir goriilen bir yiin
yumagi sa¢ ve palmoplantar hiperkeratoz birlikteligi sunulmaktadir.
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Epidermal nevus is an organic nevus originating from
germinative cells in the basal layer of the epidermis. Woolly hair
nevus is a rare condition in which curly hair such as that seen in blacks
is seen in white people. Epidermal nevus is seen ipsilaterally in half of
the patients. There are many skin findings associated with epidermal
nevus. Association with palmoplantar hyperkeratosis is very rare in the
literature. We report a rare case of epidermal nevus associated with
palmoplantar hyperkeratosis and wolly hair nevus.
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pidermal nevus (EN); embriyonik epidermi-
sin bazal tabakasindaki germinatif hiicre-
lerden kaynaklanan, organik bir nevustur.'

Yiin yumagi sa¢ (Woolly hair nevus, YYS) ise
nadir goriilen bir durum olup, beyaz irkta, siyah
rktakilere benzer gsekilde kivrik saglarin bulunma-
sidir.” YYS’li hastalarin yarisinda viicudun ayni
tarafinda EN bulunur.’

Bu olguda EN’ye eslik eden nadir goriilen bir
YYS ve palmoplantar hiperkeratoz birlikteligi
sunulmaktadir.
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Olgu Sunumu

Viicudunun sol yarisinda var olan kahverengi
lekeler ile el i¢i ve ayak topugunda kalinlasma
sikayeti olan, 19 yasindaki bayan hasta poliklini-
gimize bagvurdu. Hastanin Oykiisiinden lekelerin
dogumundan beri var oldugu, el i¢i ve ayak taba-
nindaki sertlesme ve kalinlagmanin ise 2 yildir
ortaya ciktigi ogrenildi. Ozgecmis ve soygecmi-
sinde herhangi bir 6zellik yoktu. Fizik muayene
bulgular1 dogaldi.

Dermatolojik incelemesinde; viicudunun sol
tarafinda, yliz, govde ve ekstremitelerinde,
unilateral, Blaschko c¢izgilerine paralel, yaygin,
bant seklinde, serpijindz tarzda yayilim gosteren,
hiperpigmente, makiiler lezyonlar1 mevcuttu (Sekil
1). Sacli deride aymi tarafta incelmis, kivrik ve
kivircik saclarin oldugu ve bu goriiniimiin YYS ile
uyumlu oldugu goézlendi (Sekil 2). Sach deride sag
taraftaki saclar ise tamamen normaldi. Hastanin sol
el tenar bolge ve sol ayak topugunda hiperkeratoz
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Sekil 1. Hastanin viicudunun sol tarafinda epidermal nevus gortiniimii.

ve sar1 renk degisikligi dikkati cekmekteydi (Sekil
3,4). Mukozalar1 ve tirnaklar1 dogaldi.

Karin derisinden alinan punch biyopsinin
histopatolojik incelemesinde; ylizeyde hiperkeratoz
ve irregiiler akantoz gosteren ¢ok katli yassi epitel
izlenmekteydi. Epidermiste irregiiler sekilli
keratohiyalin graniilleri ile vakuolizasyon gosteren
hiicreler dikkati cekmekteydi (Sekil 5). Sol avug ici
tenar bolgeden alinan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde ise; epidermiste asirt derecede
kompakt hiperkeratoz, hipergranuloz ile regiiler
akantoz izlenmekteydi. Rete uglarina yakin bolge-
de, dermiste, minimal mononiikleer iltihabi hiicre
infiltrasyonu mevcuttu (Sekil 6). Hastalarin sach
derisinin histolojik incelemesi normaldi. Sac teli-
nin 151k mikroskobisiyle incelemesinde; kalin ve
ince saglar ile birlikte, sa¢ saftinda irregiiler kiv-
rilmalar ve diizlesme goriildii.
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Sekil 2. Yiin yumag: sa¢ gériiniimil.

Hastaya bu bulgularla EN, YYS ve akkiz
palmoplantar hiperkeratoz birlikteligi tanis1 konul-
du. Hastanin yapilan tam kan tetkiki,
sedimentasyon ve rutin biyokimyasal tetkikleri
normaldi. G6z ve noroloji konsultasyonlari, iskelet
sistemine yonelik yapilan kemik taramasi, kraniyal
ve torakoabdominal bilgisayarli tomografisi nor-
mal olarak saptandi. Hastada EN’ye eslik eden
sistemik bulgu tesbit edilemedi.

Tartisma

EN, embriyonik ektodermden kaynaklanan
kutanoz bir hamartomdur."” Normal morfogenez
esnasinda, ektodermdeki pluripotansiyel hiicreler,
derinin ¢esitli komponentlerini olusturur. Bunlar;
keratinositler, kil follikiilleri, sebase bezler,
apokrin ve ekrin bezlerdir. Klinik goriiniislerine,
morfolojilerine, tutulum siddetine ve baskin olan
epidermal yapilara gore isimlendirilirler."”
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EN 1/1000 goriilen, her iki cinsi esit olarak et-
kileyen bir hastaliktir. Sporadik olarak ortaya ¢iksa
da, familyal olgular da bildirilmistir. En sik bas ve
boyunda yerlesse de, viicudun herhangi bir yerinde
yerlesebilir ve farkli dagilim paterni gosterebilir.'”

Klinik olarak EN, verrilkz papiiller veya
makiillerden olusan, iyi sinirli plaklardan olusur.

Sekil 5. Hiperkeratoz, irregiiler akantoz ve epidermiste irregiiler
sekilli keratohiyalin graniilleri ile vakuolizasyon gosteren hiicreler
(H&E x 100).

Sekil 3. Sol el tenar bolgede hiperkeratoz goriintimii.
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Sekil 6. Kompakt hiperkeratoz, hipergranuloz ile regiiler akantoz
(H&E x 50).

Bu lezyonlar; deri renginde veya grimsi-
kahverengi renkte olabilir. Tipik olarak embriyonik
Sekil 4. Sol ayak topugunda hiperkeratoz goriiniimii. gelisim esnasinda, kok hiicre migrasyonu ve klonal
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biiylime paterniyle agiklanan Blaschko ¢izgilerini
izler.” Lineer tarzda genellikle ekstremitede
unilateral yerlesirse nevus unius lateralis; govdede
bilateral dagilim gosterip, konfigurasyon bozuklu-
guna yol agarsa; iktiyozis histriks; lokalize, verrii
benzeri proliferasyona yol acarsa; lokalize
verriikdz nevus isimlerini alir. Lokalize veya
sistematize olabilir.* EN’nin histopatolojisinde;
hiperkeratoz, papillamatoz, akantoz ve rete ugla-
rinda elongasyon goriiliir.”> Patogenezi bilinme-
mekle birlikte; hamileligin erken donemlerinde
mutasyon sonucu embriyonik dokuda fiizyon ve
ayrilma defektleri nedeniyle olustugu diisiiniilmek-
tedir. Ayrica bolgesel indiiklenme, cevresel veya
toksik etkiler suclanmaktadir.’

EN’nin en sik norolojik, gdz ve iskelet sistemi
olmak lizere, diger sistem anomalilerine eslik et-
mesi EN sendromu (ENS) olarak bilinmektedir (L0,
Ozellikle sistematize olgularda, diger sistem ano-
malileri daha sik goriilmektedir. Hastalarin
1/3’iinde kutan6z anomaliler bulunmaktadir.
Solomon ve Esterly c¢esitli vaskiiler nevuslar,
hipopigmentasyon alanlari, kiiciik ve biiyiik cafe
au lait lekeleri, multipl akkiz nevoselliiler nevus,
kiicik  konjenital  nevoselliler —nevus ve
dermatomegali  gelisebildigini  bildirmislerdir.'
Rogers ve arkadaslar1 bu bulgulara ilaveten; dev
konjenital nevoselliller nevus, aplazia kutis
konjenita, kondroma, YYS, straight hair nevus,
kapiller hemangiom, ense disinda yerlesen port-
wine nevus, mavi nevus, nevus spilus, konnektif
doku nevusu, nevoid hipertrikoz, aksesuar
aurikula, morfea, vitiligo, atopik dermatit ve
psoriazis bildirmistir.'” Ayrica bazi epidermal
nevus olgularinda meme basi ve areolanin
hiperkeratozu goriilmektedir.” Olgumuzda YYS’ye
ilaveten, nadir goriillen kutanéz bir bulgu olan
palmoplantar hiperkeratoz mevcuttu.

Hastalarda en yaygin santral sinir sistemi, goz
ve iskelet anomalileri, daha nadiren kardiyak ve
renal anomaliler goriiliir."” ENS’de en 6nemli nok-
ta sendromik olsun ya da olmasin hastalardaki
malign transformasyon riskidir. Lezyonlarda ani-
den biiyiime, nodiiler veya iilseratif degisimler
varliginda hasta bu acidan degerlendirilmelidir. En
sik gelisen deri tiimorii; bazal hiicreli karsinom ve
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skuamoz hiicreli karsinomdur. Sistemik
maligniteler ise; Wilms tiimorii, nefroblastom,
tilkkriik bezi adenokarsinomu, Ozefagus, mide ve
meme Kkarsinomu, astrositom ve mandibular
ameloblastomdur.'*

YYS ise; nadir goriilen bir durum olup, beyaz-
larda sagin bir alanina yerlesen, ince ve kivrik sag-
lardan olusur. Olgularin ¢ogunda yasamin ilk 2
yilinda ortaya cikar ve %50’den fazlasinda EN ile
birliktedir. YYS, 3 grupta toplanir:

1) Deri ekleri ve sagli deride herhangi bir de-
gisiklik olmadan goriilen herediter YYS,

2) Derinin lineer EN’si ile birlikte olan YYS,

3) Adult hayatta ortaya c¢ikan, sach derideki
killarin pubik killara benzemesiyle karakterize olan
form.” Olgumuzda tip 2 YYS bulunmaktaydi.

YYS’li hastalarin sach derisinin histolojik in-
celemesi genellikle normaldir. Sag¢ telinin 11k
mikroskobisiyle incelemesinde; kalin ve ince sag-
lar ile birlikte, sa¢ saftinda irregiiler kivrilmalar ve
diizlesme goriilebilir. Sa¢ saftinin capr normalden
daha Kkiiciiktiir. YYS’de sa¢ saftinin elektron
mikroskobisiyle incelenmesinde farklt bulgular
bulunmustur. Kutikiiler yapinin bozuklugu veya
yoklugu, sa¢ saftinda biikiilmelerin ve longitiidinal
cikintilarin -~ varligi  goriilebilmektedir.  Ayrica
longitiidinal eksende pili torti benzeri biikiilmeler,
trikoreksis nodoza veya pili anulati benzeri gorii-
niimler olabilmektedir.”"

Palmoplantar hiperkeratoz (keratoderma) avug
ici ve ayak tabaninda keratinin agir1 birikimiyle
karakterizedir. Palmoplantar keratodermalarin si-
niflandirilmasinda en
hiperkeratozun spesifik morfolojisi ve dagilima,
genetik gecisin olup olmadigi, viicudun bagska yer-
lerinde deri lezyonlarinin varligi, diger ektodermal
veya sistemik anomalilerin olup olmadigi, baslan-
gi¢ yasi, siddeti, prognozu ve histopatolojik bulgu-
lardir. Akkiz ve konjenital tipleri tek basina var
olabilecegi gibi, bir sendromun pargasi olarak veya
baz1 deri hastaliklariyla birlikte goriilebilir. Olgu-
muzda palmoplantar hiperkeratoz, YYS gibi
epidermal nevus sendromuna eslik eden bir bulgu
olarak goriilmekteydi.'’

onemli ozellikler;

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2004, 24



Dermatology

Karadag et al

EN’nin tedavisi zordur. Cerrahi tedavi;
lezyonlarin gerilemesinde en etkili tedavi olsa da,
belirgin skar birakir ve yaygin olgularda pratik ve
kullamsh degildir.* Tedavi yaklasimlari; elektro-
fulgurasyon, dermabrazyon, kimyasal peeling gibi
cerrahi yaklagimlar, podofilin, retinoik asit, an-
tralin, o-OH asit, steroid, tretinoin, 5-florourasil
gibi medikal tedaviler ve kriyoterapi ve lazer
ablazyon yontemi ile yapilabilmektedir. Tedavi
yaklasimlar genellikle efektif olmayip, parsiyel ve

gecici cevap saglamaktadir.*>"!

Yapilan arastirmalar gostermistir ki, dzellikle
yaygin ve c¢ok sayida lezyonu olan epidermal
nevuslu hastalar sistemik bulgular acisindan dik-
katli incelenmelidir. Malign transformasyon riski
tagidiklart icin belirli araliklarla takip edilmelidir.
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