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OZET

Pilomatriksoma veya Malherbe timéri kil follikilinin
matriksinden kéken alan, benign, kalsifiye adneksal bir
tomordir. Genelde bas boyun ve st ekstremitelerde
derin subkutan vyerlesimli veya yizeyel nodil seklinde
gorilebilmekte ve siklikla hayatin ilk iki dekadinda ortaya
cgikmaktadir. Klinik olarak cesitli benign ve malign cilt
lezyonlan ile kanstirlabilmektedi.  Tomé&r cikanldiktan
sonra ise rekirrensi nadir olarak gérilmektedir. Bu klinik
calismada, 14 olgudaki tecribelerimiz igiginda tomérin
epidemiyolojisinin, klinik ve histopatolojik muayene
bulgularinin, ayinci tamisinin ve tedavi sonuclarinin
tartigiimasi hedeflenmistir.

AnahtarSézcikler: Pilomatrikoma, pilomatriksoma,
Malherbe timéro.

GIRIS

Pilomatriksoma veya Malherbe timéri deri veya
derialti dokulardan gelisen ve yavas biyime gosteren
benign bir yumusak doku toméridior. Bu tomor ilk
kez 1880 yilinda Malherbe ve Chenantais tarafindan,
sebase bezlerden olusan bir kalsifiye tomér olarak
tanimlanmistin.’  Lever ise, 1949 yilinda, bu timérin
histolojik tanimlamasini yapmis ve pilomatriksomanin
kéken aldigi hicrenin, kil follikilonin matriksine ait
oldugunu géstermistir? 1961 yilinda, Forbis ve Helwig
bu ttmére pilomatriksoma ismini vermislerdir.?

Pilomatriksoma genellikle yavas biyiyen, tek olan,
subkutan veya intradermal nodil olarak kendini gésteren
asemptomatik benign bir timérdir® Tek nodul seklinde
gérilmeleri sik iken multipl gérilme de rapor edilmigtir. 47
Pilomatriksomanin billéz, dev, perforan, multinodiler
gibi ceslitli klinik tipleri de tanimlanmistir.8Ailesel olarak
da tespit edilebilen bu timérlerin Gardner sendromu ve
sarkoidoz ile iliskisi de rapor edilmigtir.*

Pilomatriksoma, kadinlarda erkeklere gére 3:2
oraninda daha sik gérilmektedir ve daha ¢ok hayatin ilk
iki dekadinda ortaya ¢ikma egilimindedir.! Cogunlukla
Ust ekstremitelerde, bas-boyun bélgesinde ve &zellikle
de preaurikiler boélgede yerlesim géstermektedir.?®
Moehlenbeck’in 1973 yilinda yapmis oldugu klinik
calismada, olgularin %52'sinin bas boyun bélgesinde
oldugu ve bu tumérlerin  biyik bdliminin de
preaurikiler yerlesimli  oldugu bildirilmistir.’ Daha
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ABSTRACT

Pilomatrixoma, also known as Malherbe tumor, is a
benign, calcified adnexal skin neoplasm that arises from
hair follicle matrix cells. Pilomatrixoma occurs on the
head, neck, and upper extremities as a deep subcutaneous
placement or superficial nodule and commonly seen in
first two decades of the life. Clinically, pilomatrixoma may
be confused with benign and malignant skin conditions.
Recurrence after surgical removal is rare. In the study
presented here, epidemiology of tumor, clinical and
histopathological findings, differential diagnosis and
treatment outcome of pilomatrixoma is discussed under
our experiences with 14 cases.

Keywords: Pilomatrixoma, Malherbe tumor

sonraki yillarda uluslar arasi literatirde bildirilen genis
olgu serilerinde de bas-boyun yerlesiminin en yiksek
oranlarda oldugu gériulmektedir.’®" Ulusal literatirde
bir seri digindaki'® diger seriler ve olgu sunumlarinda da
bas-boyun bélgesi yerlesimini orani daha yiksektir.>7:17-22
Pilomatriksomalarin buytk bir bslimi 4 cm. capin
alindadir ve genellikle klinik olarak epidermoid kistleri
veya benign deri tGmérlerini disindirirler. Bu timérin
gercek insidansi bilinmemekle birlikte 500 ile 924
dermatohistopatolojik spesimende | oraninda gérildigo
bildirilmigtir.?23

Literatirlerde, malign pilomatriks karsinoma olarak
adlandirlan, malign  transformasyon  gdésteren  ve
akciger, kemik, beyin, deri gibi organlara metastaz
yapan pilomatriksomalar  da  bildirilmigtir.”2426 By
klinik calismanin  amaci ise, nadir olarak malign
transformasyon da gésterebilen bu timérd, literatir
bilgileri esliginde epidemiyolojik, klinik ve patolojik
olarak incelemek ve ayirici tanilar arasinda bu timérin
varhginin da disintlmesini saglamaktr.

GEREC VE YONTEM

Bu calismada, klinigimizde 2002-2008 yillari arasinda
dermal veya subkutan kitle nedeniyle eksizyon uygulanan
ve patolojik olarak pilomatriksoma tanisi almig toplam
14 olgu retrospekiif olarak incelendi(Tablo1).
Olgularin ttmine tam eksizyon uygulanarak patolojik
incelemeye génderildi (Resim 1-4). Butin olgularin
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TUMORUN TUMORUN TAKIP
YAS/CINSIYET
YERI BoYutu (cm) | SURESi

15/E Posterior servikal 1x1x1 26 ay
2 22/E Sag preaurikiler 2x2x0.5 58 ay
3 21/E Sol én kol 2x2x2 6 ay
4 20/K Skalp 2x1x1 24 ay
5 46/E Saga‘zs; gg‘c'iz 1x1x0.5 46ay
6 14/E Sag 6n kol 2x1x1 46 ay
7 13/E Posterior servikal 2x1x1 12 ay
8 5/E Sag kol 1.5x1.5x 1 33ay
9 18/K Sol infraorbital 1x0.5x0.5 38 ay
10 22/K Sol temporal ITx1Tx1 29 ay
11 14/K Sol temporal 2x2x1 29 ay
12 22/K Sol preaurikiler Tx1x1 30 ay
13 20/E Sol bacak 3x2x2 6 ay
14 17/E Sag kol 1x0.5x0.5 42 ay

Tablo 1: Pilomatriksoma olgulanmizin genel &zellikleri.

Resim 1- Preaurikiler bslgede sislik nedeniyle basvuran 22 yasinda erkek olgumuz (Olgu no 2). a) Kitlenin gikarlma esnasindaki intraoperatif gérinima.
b) Yaklasik 2 x 2 x 0.5 cm capindaki dizensiz yizeye sahip, kahve-gri renkte ve sert gérinimlu pilomatriksoma kitlesinin yakin gérinomu. ¢) Kitlenin yapilan
histopatolojik incelemesi sonucunda pilomatriksomaya 6zgi eozinofilik boyanan gélge hicreler ve bazofilik boyanmis kalsifikasyon gésteren bazaloid hicrelerden
olusan epitelyal adalar arasinda osifikasyon odaklari saptandi (GH: Gélge hicreler; K: Kalsifikasyon) ( X 40, Hemotoksilen ve Eozin).

preparatlart ayni patoloji uzmani tarafindan timérin
histopatolojik  kriterlerine  gére yeniden incelendi.
Hastalarin yas ve cinsiyetleri, lezyonlarin lokalizasyonu,
boyutlari  ve takiplerinde niks olup  olmadig
degerlendirildi.

BULGULAR

Serimizdeki bu 14 hastanin ortalama yasi 19.2
olarak hesaplandi. Hastalarin 9’ u erkek 5’ i ise kadind.
Olgularimizin hepsinde, tek nodil seklinde bas boyun,
Ust ve alt ekstremite tutulumu mevcuttu. Hastalarin,
ortalama izleme siresi ise 30.3 aydi ve bu dénem icinde
rekirrens gérilmedi. Olgulanin 5°i 15 yas ve altindayd.
Tom olgularin &zellikleri tablo 1 de gdrulmektedir.
Lezyonlar olgularin 8’inde (%57) bas ve boyunda,
4'Gnde (%28) Ust ekstremitelerde, 2'sinde ise (%14) alt
ekstremitelerde idi. Olgularin hepsinde lezyonlar deri
altinda sert olarak palpe edilen tek bir nodil seklindeydi
(Resim 1-4). Témérlerin boyutlarn 1 x 0.5 x 0.5 cm ile 3 x
2 x 2 cm arasinda degismekte idi (Tablo 1).
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TARTISMA

Pilomatriksomalar, genellikle sert, yavas buyiyen,
agnsiz Uzeri normal cilt dokusu ile 6rtili subkutanéz
veya dermal kitle olarak gérilen benign lezyonlardir.
Kistik veya solid olabilir ve genellikle hareketlidirler.’
Lezyonun yizeyel yerlestigi durumlarda kitlenin Uzerini
érten cilt mavi kirmizi bir renk gésterebilir.2,27 Koyu
pigmente olan pilomatriksomalar malign melanomaya
benzer bir yapi gésterebilirler.
Moehlenbeck, yaptigi klinik ¢calisma sonucu, istatistiksel
olarak pilomatriksomalarin %40"inin 10 yagin altinda,
%60'tan  fazlasinin ise  hayatin ik iki dekadinda
ortaya cikhgini ve 8 ile 13 yas arasinda ise en sk
go6rildiginG rapor etmistir.9 Ancak, her yas grubunda,
bu timérler, ortaya cikabilmektedir. Yaklasik olarak
pilomatriksomalarin yarisi basg-boyun bélgesinde, geri
kalan b&limu ise gittikce azalan oranda Ust ekstremite,
govde ve alt ekstremitelerde ortaya ¢ikmaktadir.!?-22
(Tablo 2,3) Ulusal literatirde bildirilen olgularda da
bas-boyun bélgesi yerlesimi agirliktadir.'”-?2 Burada
sunulan serimiz de de en sik yerlesimin (%57) bas-
boyun bélgesinde oldugu gérilmektedir.  Ancak
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Resim 2- Sag Ust g6z kapaginda sert kitle sikayeti ile bagvuran 46 yasinda erkek olgumuz (Olgu no 5) . a) Operasyon &ncesi kitlenin yerinin isaretlenmesi b)
Yaklagik 1 x 1 x 0.5 cm capinda, dizensiz yizeyli, san-kahverengi renkte kalsifikasyon alanlar gérintisi veren pilomatriksomanin yakin gérinim (kitle toplam 5
parca halinde gikarlmistir). ) Histopatolojik inceleme; gélge hicreler ve bazaloid hiicreler arasinda kalsifikasyon sahalarini géstermektedir (GH: Gélge hicreler;

BH: Bazaloid hicreler) (X 100, Hemotoksilen ve Eozin).

YERLESIM
YAZAR VE YIL OLGU SAYISI BAS-BOYUN UST EKSTREMITE GOVDE
Hernéndez-Pérez E, 1981 100 46 5 19
Wang J, 2002 51 33 7 2 8
Pirouzmanesh A, 2003 51 236 7 7 50
Lan MY, 2003 179 179 - - -
Cigliano B, 2005 83 47* 30* 3* 3*
Pulvermacker B, 2007 89 89 _ - -

Tablo 2:Literatirdeki genis pilomatriksoma olgu serileri ve bu serilerdeki bdlgesel dagilimlar (* Lezyonlarin dagilimi yazarlarin verdigi % degerden yaklasik olarak

hesaplanmigtr.).

Mansur ve arkadaslarinin bildirdikleri 25 olguluk seride
Ust ekstremite yerlesiminin doha cok sayida oldugu
gorilmektedir.’ Uzunlar ve arkadaslarinin 32 olguluk
serilerinde bas-boyun bélgesi yerlesimi 12 olgu olarak
bildirilmigtir.!” Bu yazarlarin serilerinde st ekstremite ve
gévde Ust bdlimU toplami 13 olgu ile en sik yerlesim yeri
olarak gérinmekle birlikte, bu say hem Ust ekstremite
hem de gdévde Ust bslumi toplamini yansitmaktadir.
Dolayisiyla, Uzunlar ve arkadaslarinin serilerinde de bas-
boyun yerlesiminin daha én planda oldugu séylenebilir.’”
(Tablo 3).

Pilomatriksomanin pediatrik yas grubunda da en sik
yerlesim yeri basg boyun bdlgesi olarak bildirilmigtir1 4.
Burada sunulan serimizde pediatrik yas grubundaki 5
olguda ise lezyonlarin; 2’ si bas-boyun, 2'si Ust ekstremite
ve 1'i de de alt ekstremite yerlesimli idi. Mansur ve
arkadaslarinin olgu serilerinde pediatrik yas grubundaki
7 olguda da bas-boyun yerlesiminin én planda olmadig
goérilmektedir.™

Klinik olarak boyutu, 0.5 ile 4 cm arasinda
olabilen pilomatriksomalar, dizenli sinirlara  sahiptir
ve palpasyonda bazen agnl olabilmektedirler. Multipl
yerlesim, %2 ile %3 arasinda gérilmektedir. Ailesel
olgularin sayisi ise azdir. Literatirlerde, Gardner
Sendromu ile birlikte bulunan pilomatriksoma vakalar
bildirilmis olup, bu sendromla, pilomatriksoma arasinda

bir iliski tespit edilememigtir.28

Pilomatriksoma &n tanisi, klinik 6zellikler dikkate
alinarak konulmalidir. Anamnezde; cocukluk caginda,
agnisi olmayan, sert ve yavas biyiyen kitle mevcut olup,
olmadigi aragtinlmalidir. Palpasyonda ise cok sert bir kitle
patognomiktir. Lezyon Uzerindeki cildin gerilmesi ile alttaki
kitlenin ¢ok yuzli nodler yapisinin gérilebildigi “tent
sign’ yani ‘cadir belirtisi’ tanida yardimei olabilmektedir.?”
Radyolojik olarak ise cekilen diz grafilerde, gérilecek
olan kalsifikasyon, sinirli bir fayda saglamaktadir.
Pilomatriksomalarin ayirici tanisinda; parotis timérleri,
sebase kistler, kondroma, dev hicreli fibrohistiositik
timér, yabanc cisim reaksiyonlari, atipik fibroksantoma,
ossifiye hematom, metastatik kalsifikasyon, dermoid kist,
metaplastik kemik formasyonu ve osteoma kutis géz
éninde bulundurulmalidir.” Ozellikle parotis bélgesi gibi
dnemli anatomik yapilarin yer aldigi preaurikiler bslgede
gorilen lezyonlarda USG, BT ve manyetik rezonans
gorintileme faydali olacakhr. Ayrica, bu bélgedeki
lezyonlarin ayirici tanisinda parotis sialografisi cok yararli
olmaktadir. Sialografide parotis duktal sistemin mediale
dogru yer degistirmesi ise tipiktir.3%3! Ayirici tanida, en
dnemli faktdr, bu bélge lezyonlarinda pilomatriksomanin
daima akla gelmesidir.

Bu timérlerin kesin tanisi igin ise histopatolojik
inceleme sarthr. Bu incelemede bazofilik ve golge
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YERLESIM

Uzunlar AK, 2000 32* 12 13* 5 *2
Doran F 2000 1%* X 2 8
Akyol N, 2001 1 1
Yener M, 2002 1 1

Mansur AT, 2004 25 3 16 4 2
Yaprak N, 2005 R 1
Guner A, 2007 1 1

Tirkoglu Z, 2007 . 1

Ozcan i, 2007 2 2

Palamar M, 2007 1

Tablo 3: Ulusal literatiirde bildirilen pilomatriksoma olgu serileri ile olgu sunumlarn ve bu olgulardaki bélgesel dagilimlar.
(*Ust ekstremite ve alt ekstremite lezyonlarinin sayisal dagilimi, gévde Ust ve alindaki lezyonlarin toplami ile birlikte veriimekte)
(**Olgu sayisi 1 olmakla birlikte alt ve Ust ekstremitelerin tamaminda toplam 6 pilomatriksoma)

(***Olgu sayisi 1 olmakla birlikte Ust ekstremitede 2 adet pilomatriksoma)
(****Olgu sayisi 1 olmakla birlikte coklu yerlesimli)

Resim 3- : Sag kolda kitle sikayeti ile basvuran 5 yasindaki erkek olgu (Olgu no:8). a) Operasyon &ncesi eksizyon sinirlarinin isaretlenmesi. b) Yaklasik 1.5 x 1.5 x

1 c¢m capinda, sert agik kahverengi renkte, yizeyi dizensiz pilomatriksoma kitlesinin gérinima. c) Kitlenin histopatolojik incelemesi sonucu, klasik olarak bazofilik

ve gdlge hicreleri iceren kalsifiye alanlardan olusan pilomatriksoma tanisi konuldu (GH: Gélge hicreler; BH: Bazaloid hicreler) (X 100, Hemotoksilen ve Eozin).

hicreleri ve parankimal timér hicrelerinde ve/veya
konnektif dokularda kalsiyum birikimi arashnlmalidir.?
Bazoloid hicrelerde, hicresel pleomorfizm, yiksek
mitotik aktivite, lokal invazyon veya vaskiler invazyon
mevcut ise pilomatriks karsinoma tanisi konulmakta
olup bu pilomatriksomanin  malign transformasyon
gésterdigini isaret etmektedir. 252632

Pilomatriksomalarin  tedavisi  total olarak eksize
edilmesidir.  Tomér total olarak ¢ikarldigi  zaman
genellikle rekirrens gézlenmez. Nield ve arkadaslar,
1986 yilinda, cocukta ilk kez rekirrens olgusu rapor
etmisler ve bu tumérde goérdikleri iki ilave ozelligi
belirtmislerdir; birincisi perinéral infiltrasyon, digeri
ise vaskiler invazyondur.'® Tomér, Gzerini érten cilde
yapisik ise rezidiel tGmar kalmasini &nlemek igin timér,
Uzerindeki cilt dokusuda eksize edilerek gikarilmalidir.30
Lopansri ve Mihm, birkac defa tekrarlayan rekirrensten
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sonra  malign transformasyon rapor  etmislerdir.%?
Mayadagl ve arkadaslar pilomatriksoma zemininde 3
kez niks sonrasi gelisen pilomatriks karsinoma olgusu
bildirmislerdir.?¢ Pilomatriks karsinomalar  erkeklerde
daha siktir, ortalama 45 yaslarinda gérilmekte olup,
rekirrens orani yiksektir. Metastazi ise, basta akcigerler
olmak Uzere lenf nodlar, karaciger, plevra, bébrek
ve kalp metastazlan olarak bildirilmistir.25263% By
olgularin pilomatriksomalarin benign formlarindan ve
diferansiasyon gésteren bazal hicreli karsinomadan
ayirt edilmeleri gerekmektedir. Bizim olgularimizda takip
dénemleri boyunca herhangi bir nikse ve/veya malign
dénisime rastlamadik.

Sonug olarak pilomatriksoma, sik gérilmemesine
ek olarak klinik  &zelliklerinin  iyi  bilinmemesi,
patognomonik bir bulgusunun olmayisi ve cesitli atipik
formlarinin bulunmasi nedeniyle diger deri timérleriyle
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Resim 4 - : Sag kolda kitle nedeniyle basvuran 17 yagindaki erkek olgu (Olgu no 14). a) Kitlenin ¢ikarlmazdan &nceki gérinimi. b) Yaklagik T x 0.5 x 0.5 cm
boyutlarinda, sari-kahverengi renkte, dizensiz yizeyli ve kalsifiye alanlar iceren kitlenin yakin plan gérinimi. Bu olgu da pilomatriksoma tanisi almigtir.

kanshrilabilmektedir. Ancak, klinik olarak tanisinin
konmasi zor olsa da, pilomatriksomanin, palpasyon
dzellikleri ve yerlesimi yonlendiricidir.  Bu olgularin
tekrarloma ve hatta metastaz riski tasiyan malign
varyantinin tanisinin atlanmamasi icin histopatolojik ve
klinik &zelliklerinin dikkatle degerlendiriimesi gereklidir.
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