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Multipl akrokordonlarla tani alan tuberoskleroz olgusu

A case of tuberous sclerosis diagnosed with multiple acrochordons

Rahime inci?, Adnan Aksoy?, Mehmet Fatih inci?, Kemal Ozyurt?, Perihan Oztiirk?

OzZET

Tuberoskleroz (TS), otozomal dominant gegcisli baslica
mental retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaseum tri-
adi ile karakterize bir norokutan hastaliktir. En sik deri,
beyin, kalp, g6z ve bdbrekleri tutmakla beraber tim or-
ganlari etkileyebilmektedir. Boyun bdlgesindeki akrokor-
donlar nedeniyle klinigimize basvuran 40 yasindaki erkek
hastaya tuberoskleroz tanisi konmus olup nadir gérilen
bu hastaliktaki dermatolojik bulgular sunulmus ve giincel
literatur esliginde tartisiimigtir.

Anahtar kelimeler: Multipl akrokordon, tuberoskleroz,
anjiofibrom

GiRiS

Tuberoskleroz ilk kez Von Recklinghausen tarafin-
dan beyinde sklerotik alanlar ve kalpte tumor ile ta-
nimlanmistir. Bourneville ise, tuberoskleroz terimini
bir sendrom olarak kullanmistir. Bu ilk tanimlamalar
gecerliligini korumakla birlikte guinimuizde yaygin
sistem tutulumlari nedeniyle tuberosklerozis komp-
leksi (TSK) tanimi tercih edilmektedir. Prevalansi
1/10000 olarak bildiriimektedir." Hastaligin baslan-
gi¢ yasl! ve siddeti degisken olmakla birlikte, genel-
likle bes yas 6ncesinde konvulziyonlar ve deri bul-
gulari ile prezente olur. Patognomonik deri bulgula-
rinin ¢ogu infantil ddnemde goérilmez. Karakteristik
erken deri bulgusu, konjenital hipopigmente makuil-
lerdir. Birgok organda gdézlenebilen hamartamatéz
lezyonlar ¢ogunlukla asemptomatiktir. Bu nedenle
epilepsi ve/veya mental retardasyonu olmayan va-
kalarda deri bulgulari yol gostericidir. Adenoma se-
baseum, periungual fibromlar, shagreen patch ve
ash-leaf makdlleri patognomonik deri lezyonlaridir.?

Bu yazida boyun bdlgesindeki akrokordon-
lar nedeniyle klinigimize bagvuran ve deri disinda
herhangi bir organ tutulumu olmayip dermatolojik
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bulgularla tuberoskleroz tanisi konan 40 yasindaki
erkek hastanin deri bulgulari sunulmus ve gincel
literatUr esliginde tartisiimigtir.

OLGU

Kirk yasindaki erkek hasta poliklinigimize boyun et-
rafinda yerlesen ¢ok sayida et benleri sikayeti ile
basvurdu. Hasta uzun slredir bu sikayeti nedeniy-
le yakasiz kiyafetler giyememekten yakinmakta ve
lezyonlarin ¢ikarilmasini istemekteydi. Ozgecmis ve
soygec¢misinde 6zellik yoktu. Mental durumu iyi olan
hasta muhasebeci olarak ¢alismaktaydi. Dermato-
lojik muayenesinde boyun yan yuzlerinde ve aksil-
lada ¢ok sayida akrokordonlari mevcuttu (Resim 1).
Burun ve nazolabial katlantilarda multipl milimetrik
ebatlarda deri renginde sert papuller (Resim 2), sag
ayak 1, sol ayak 3-4, sag el 4, ve sol el 2-3. tirnakla-
rin kenarlarinda lokalize deri renginde sert papulleri
(Resim 3) bulunan hastanin umbilikal bélge ve lom-
ber bélgede en blyligu 1x1 cm ¢apinda 5 adet hipo-
pigmente makuli mevcuttu. Ayrica sirt bolgesinde
7x8 cm ebadinda deriden kabarik, ylzeyi duzensiz,
soluk eritemli, sert plak lezyon mevcuttu (Resim 4).
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Oral mukoza ve dis yapisi dogaldi. Mevcut deri bul-
gulariyla tuberoskleroz dustndlen hastanin yapilan
rutin kan biyokimyasi ve hemogram tetkiklerinde bir
anomaliye rastlanmadi. EKG ve EKO’su normaldi.
Yapilan kranial, batin bilgisayarl tomografisinde ve
beyin manyetik rezonans gorintilemelerinde her-
hangi bir anormallige rastlanmadi. Oftalmolojik mu-
ayenesinde retinal hamartomu bulunmamaktaydi.
Mevcut klinik ve dermatolojik bulgularla tuberoskle-
roz tanisi konan hastanin akrokordonlari elektroko-
ter ve kriyoterapi ile tedavi edildi.

%\f\@
Resim 1. Boyun yan yUzlerinde yer alan ¢ok sayida de-

gisik boyutlarda akrokordonlar (skin tag, yumusak fibrom)
izlenmektedir.

Resim 2. Burun lzerinde ve nazolabial sulkuslarda gok
sayida, milimetrik, deri renginde papdllerden olusan ade-
noma sebaseum lezyonlar izlenmektedir (fasial anjio-
fibromlar).

Resim 3. Sol el 2-3. tirnaklarin kenarlarinda lokalize deri
renginde sert papdllerden olusan periungal fibromlar (ko-
enen timord) (oklar) izlienmektedir.

{Lﬁ

Resim 4. Sirt bélgesinde yer alan 7x8 cm ebadinda, de-
riden kabarik, ylzeyi diizensiz, soluk eritemli, sert plagin
olusturdugu shagreen patch olarak adlandirilan bagd do-
kusu nevdusleri (oklar) izlenmektedir.

TARTISMA

Tuberoskleroz tanisi genellikle Ulusal Tuberosk-
leroz Birligi tarafindan tanimlanan tani kriterlerine
gore klinik olarak konur. Bu kriterler primer, sekon-
der, tersiyer olarak gruplandiriimistir (Tablo 1). Has-
tada 1 primer, 2 sekonder ya da 1 sekonder, 2 ter-
siyer bulgunun olmasi tuberoskleroz tanisini koydu-
rur.® Deri lezyonlari %60-70 kadar olguda bulunur.
Lezyonlarin 4 tipi patognomoniktir; Hipopigmente
makdiller (dis budak agaci=ash leaf makdlleri), an-
jiofibromalar (adenoma sebaseum), shagreen plagi
(kollajenoma), periungal fibromlar (Koenen timor-
leri).2#
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Tablo 1. Ulusal Tuberoskleroz Birligi tarafindan tanimlanan tani kriterleri.

Primer kriterler Sekonder kriterler

Fasiyal anjiyofibrom Kardiyak rabdomiyom

Multipl ungual fibrom Serebral tuber
Kortikal tuber Retinal hamartom

Renal kist

Pulmoner tutulum (histopatolojik)

Renal anjiyomiyolipom
Shagreen lekesi
Subependimal nodiil

Tersiyer kriterler

Hipomelanotik makul

Renal kist

Hamartomat6z rektal polip
infantil spazm

Kemik kisti

Pulmoner tutulum(radyolojik)
Gingival fibrom

Diger organ hamartomlari

Tuberoskleroz’ lu hastalarin %60-97’sinde bu-
lunan hipopigmente makduller siklikla ilk bulgudur.
Dogumda veya infant dénemde ortaya ¢ikan lez-
yonlarin sayisi 1-100 arasindadir. En sik gévde ve
kalcalarda gortlur, ancak ekstremiteler ve ylzde
de gorilebilir.5 Beyaz renkli, 1-3 cm boyutlarinda
ve degisik sekillerde izlenen lezyon, ash leaf lekesi
olarak da adlandirilir. Wood 1s1ginda, normal deri
renginden daha ac¢ik hipopigmente alanlar olarak
goralar.2® Saglikh kisilerde de 1-2 adet hipopigmen-
te makdil gérilebileceginden; dogumda 3 veya daha
fazla beyaz makuil varlig1 TS agisindan uyarici ol-
malidir.® Bizim hastamizda gévde 6n ve arka yiizde
yer alan 5 adet hipopigmente makiler lezyon hasta-
igin tipik yerlesimine uymaktaydi.

Adenoma sebaseum (AS), fasiyal anjiofibrom
olarak da bilinir ve TS’un en karakteristik deri lez-
yonudur. Hastalarin %75’'inde bulunur.® Ufak, kubbe
seklinde papdller olup burun kenari ve yanak cev-
resinde ortaya cikarlar. Genellikle 4 yasin lizerinde
saptanmaya baslar ve 10 yasina kadar da ortaya
cikabilir.?2 Bizim hastamizda adenoma sebaseum
lezyonlari burun etrafinda yerlesmekteydi ve has-
tamiz 10 yasindayken lezyonlarin ortaya ¢cikmaya
basladigini zamanla arttigini ifade etmekteydi.

Shagreen patch olarak bilinen bag dokusu
nevusleri, cogunlukla lumbosakral bolgede yerles-
mektedir. TS’ |i hastalarin %50’sinde bulunur ve
yasamin ilk 10 yil iginde olusurlar. Deriden kaba-
rik, degisik blyuklikte, kenarlari dizensiz, sarimsi
kahverengi renkte, kaldirim tasi gériinimunde soli-
ter plak lezyonlardir. Lezyon yuzeyindeki follikiler
orifislere uyan bolgeler, portakal kabugu goérinimu
verir.2® Hastamizda sirt bolgesinde yerlesen Shag-
reen patch lezyonu 7x8 cm ebadinda, deriden ka-
barik, ylzeyi dizensiz, soluk eritemli, soliter plak
seklindeydi.

Periungal fibromlar; deri renginde veya kirmi-
zimsi renkte, sert fibromatdz olusumlar olarak or-

taya cikar. Koenen timoru olarak da adlandirilirlar.
Puberte sonrasi tuberosklerozda %50 oraninda
gOrulmektedir. Eksizyon c¢ogunlukla tedavi edici-
dir.24 Olgumuzda el ve ayaklarda multipl periungal
fibromlar uzun yillardir bulunmaktaydi. Hastamizda-
ki lezyonlarin asemptomatik olmasi nedeniyle hasta
eksizyon istememekteydi.

Tuberoskleroz’ un diger deri bulgulari arasinda
multipl akrokordonlar yer almaktadir. Genis akrokor-
donlar %20 oraninda gorilmektedir.2 Olgumuzda
boyun yan yuzlerinde ve aksillada ¢ok sayida olan
akrokordonlar kriyoterapi ve elektrokoter ile tedavi
edildi.

Tuberoskleroz’ da tani klinik 6zelliklere dayan-
maktadir fakat degisik fenotipik gériinim taniyi ge-
ciktirebilir.” Prognoz klinik tablonun siddetine bagl-
dir. Bebeklik déneminde klinigi tam olarak oturmus
olgularda prognoz koétl seyreder. Tedavi sempto-
matiktir. Fasiyal lezyonlar icin laser, dermabrazyon,
kriyoterapi kullanilabilir.25

Sonug olarak TS’ nin deri belirtileri ¢ok gesit-
li olup tani igin oldukga énemlidir. Hastalik nadiren
de olsa sadece deri bulgulariyla prezente olabile-
ceginden dikkatli bir dermatolojik muayene, birgok
sistemi etkileyebilen bu dnemli hastaliga erken tani
konulmasini saglayacaktir.
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