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Konjenital yaygin epidermal neviis

Congenital generalized epidermal nevus
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Sayin Editor,

Epidermal nevi (EN), epidermis ve adneksiyel
yapilarin hiperplazisinden kaynaklanan hamartomlar
olarak bilinmektedirler. Genellikle cilt hiicrelerinin
asir1 cogalmast ile karakterize bening yapilardir.
Cogunlukla  dogumda veya erken ¢ocukluk
déneminde goriilmekle beraber, eriskin dénemde de
saptanabilmektedirler!. Genellikle cizgisel sekilde tek
bir lezyon olabilecegi gibi viicutta yaygin olarak da
gorilebilir.

Burada dogumda yaygin EN olan bir yenidogan
bebek, olgunun nadir  goérilmesi  sebebiyle
sunulmustur. Olgu, 33 yagindaki annenin beginci
gebeliginden dérdiinci yagayan bebek olarak, bas
pelvis uyumsuzlugu nedeniyle 38 gestasyonel haftalik
olarak sezaryen seksiyo ile dogdu. Apgar skoru 8 ve
9 idi. Hastanin takibinde inlemeli solunumu gelisti,
yenidogan yogun bakim dnitesine alindi. Sistemik
muayenede tim vlcutta yaygin lineer dagilim
gosteren iyi stnurly, ciltten kabarik, yer yer skuamli
bej renkli plaklar gorildi (Resim 1). Annede genital
herpes veya kondilom yoktu. Diger kardesler
saglikli idi. Dermatoloji bélimiince degerlendirilen
hastada konjenital epidermal nevi diguntldi.
Biyopsi planlandi ancak aile biyopsi yaptirmak
istemedi. Hastanin birka¢ glin sonra nevis rengi cild
rengine yaklastt (Resim 2). Ilk giinkii kabarikligin
amniyon stvisina baglt olarak édemlenme nedeni ile
oldugu distunildi. Kraniyel, batin ultrasonografi ve
kemik grafileri normaldi.

Epidermal nevi embriyonik epidermisin  bazal
tabakasindaki pluripotent germinatif hiicrelerinden
gelisen konjenital hamartomlardir ve icerdikleri asil
bilesene goére organoid (sebase, apokrin, ekrin,
follikiiler) veya nonorganoid (keratinositik) olarak
stniflandirtlirlar?®. En sik gozlenen keratinositik olan
tiptir, verrikéz epidermal olarak da
adlandirilir, tipik olarak benin olan lezyonlardir, tek
veya yaygin olabilir. Siklikla dogumda gbzlenir ve
bebeklik ve cocukluk doneminde de bir miktar artat.
Verrikéz papil seklinde olup, iyi sinirl, cild
renginde, kahverenkte veya gri kahve renkte olabilen
kadifemsi papillomat6z plak halindedit*. Blaschko
gizgilerini  izledikleri ~ dustnilmektedir.  Cogu
kugiktir, santimetrelerle olctlir, nadir olarak da
hastamizda oldugu gibi ¢ok yaygindir. Bizim
olgumuzda maalesef aile cild biyopsisi yaptirmayi
kabul etmedigi icin patolojik olarak destenmemekle
birlikte, lezyonun goérinimi ile keratinositik EN
oldugunu dusunmekteyiz. Epidermal nevi, 1/1000
canlt dogumda gozlenir. Erkek ve kiz cinsiyette esit
olarak goralir. Genellikle dogumda tani  alir.
Prognozu eslik eden anomalilere baghdir. Genetik
gecis tanimlanmamistr. Hastalarin yaklagik 1/3’Gnde
diger organlar da tutulum gosterir ve epidermal
nevis sendromu (ENS) olarak adlandirilirlar’.
Epidermal sendromu, EN’li hastalarin
%10’unu olugturmaktadir ve cild, beyin, gz ve/veya
iskelette gozlenebilir. Bu hastalarda konvilziyon,
mental gerilik, g6z anomalileri, kemik
malformasyonlart ve beyin atrofisi gbzlenebilir®.
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Tepe ve ark.

Resim 1. Dogumda tiim viicutta gozlenen yaygin
lineer dagilim gosteren iyi sinirly, ciltten kabarik, yer
yer skuamli bej renkli plaklar: epidermal nevus.

Hastamuzin kraniyel ve abdominal ultrasonografi ve
kemik grafileri normaldi. Keratinositik EN olan

hastalarin ~ %30’unda  fibroblast growth faktor
reseptor 3 (FGFR3)  geninde  mutasyon
bulunmaktadir, lezyonu cevreleyen epidermiste

mutasyon gozlenmedigi icin hastalarin bu mutasyon
actsindan mozaik olduklart distinilmektedir 4 Bu
genin FGFR3 proteinini tirettigi ve deri hiicrelerinin
bolinmesi ve biylimesinden sorumlu oldugu
bilinmektedir. FGFR3 gen mutasyonunda FGFR3
proteini biiyime faktorleri olmaksizin aktiftir ve bu
mutasyona sahip hiicreler normal htcrelere gore
daha fazla bolinur ve buyiitler ve EN gelisir>0.

Epidermal nevi ile iliskilendirilen altt sendrom
bildirilmistit: Proteus sendromu, iktiyoziform nevis
ve uvuz kaybu ile birlikte olan konjenital hemidisplazi
(CHILD), fakomatozis  pigmentokeratotikada,
sebase neviste, Becker nevisi ve nevis
komedonikus ~ sendromlarinda  EN  gbzlenir®.
Hastanin bu sendrom bulgularini tastmamast nedeni
ile izole EN oldugunu dustinmekteyiz. Epidermal
nevinin  tedavisinde kortikosteroidler, sentetik
vitamin A, cerrahi eksizyon, dermabrazyon,
kriyocerrahi, elektrocerrahi ve lazer cerrahi
secenekleri  kullantlmistir.  Derin  cerrahide skar
gozlenirken, yiizeyel yapildiginda da tekrarlama riski
s6z konusudur>78. Hastamizda da EN ¢ok yaygin
oldugu icin ileriki donemde kozmetik rahatsizliga yol
acacagindan tedavi gerekecektir.
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Resim 2. Aym
gorintimii.

olgunun birkag giin

Sonug olarak konjenital epidermal nevis nadir bir
durumdur, ¢ogu benindir ve cocukluk ve ergenlik
déneminde kozmetik ve cerrahi mudahaleye
gereksinim duyabilir.
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