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OZET

Yiziin sol yarisinda kulak sayvani dahil alindan boyun?un
alt kisimlarina kadar lineer olarak uzanan sebaceus nevus
ile, temporoparyatal bSlgede allpesi, generalize hipotoni,
bas kontrolinde ve obje takibinde yetersizlik, sol g&zde
4 x 1.5 mm, safda 1 x 1 mm boyutlarinda lipodermoid kist,
bilateral konjunktival kitle, sad gdzde korneada vaskulari-
zasyon, solda kapak kolobomu, sa& gdzde optik disk kolobo-—
mundan ibarvet bir nevus sebaceus sendromu vakasim tammladik.
Sebaceus nevus, santral sinir sistemi ve gtz anomalileri
ile mnadiren bir araya gelerek sebaceus nevus sendromunu
olugtururlar. Histolojik we klinik &zellikleri dolayaisz
ile sebaceus nevus sendromu santral sinir sistemi, gdz wve
diger gelisimsel anomalilerinden olugsan epidermal nevus
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sendromundan ayri bir antite olarak kabul edilmelidir.
Sebaceus nevus sendromunda dofum sonrasi santral sinir
sistemindeki defisiklikleri gostermesi acasaindan seri
kraniyal CT kesitlerinin vyapilmasinin yararli olacadz
kanisindayiz.

SUMMARY
A NEW WNEURCCUTANEQUS SYNDRCOME : NEVUS SEBACEUS SYNDRCME

We defined nevus sebaceus syndrome characterized by a
sebaceus nevus, extending linearly on the left half of face
from the forehead to the lower neck, including the auricle,
and alopecia on temporoparietal region, generalized
hypotonia, insufficiencvy in following moving objects and
in contrelling the head, a lipodermoid cyst of 4 x 1.5 mm
in the left eye and the other 1 x 1 mm cyst in the right
eye, bilateral conjunctival masses, corneal vascularization
of the right eye, coloboma of the left 1id, colcoboma of
opic disc in the right eye. Sebaceus nevus, rarely occuring
together with optical and CHS ancmalies, forms sebaceus
nevus syndrome. Because of its histological and clinical
characteristics, sebaceus nevus syndrome must be accepted
as seperate entity from epidermal nevus syndrome that is
characterized by the anomalies of CNS and eyes and other
developmental anomalies. In order to demonstrate (NS changes
in sebaceus nevus syvndrome after birth, we consider serial
cranial CT examination to be useful.

Key words : Neurocutaneus, syndrome, sebaceus, nevus.
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Sebaceus nevus, belirgin sayida olmasa bile zaman zaman karsi-
lagtigimiz  deri lezyonlarindan biridir. Buna karsin sebaceus
nevus, santral sinir sistemi ve g6z anomalileri ile nadiren bir
arada gorilebilmekte ve bu dclit klinik antiteye sebaceus nevus
sendromu adi verilmektedir *. ik defa 1895 yilinda Jadosson
normal deri elemanlarinda eksiklik veya fazlalik sonucu olusan
lokalize konjenital lezyonlar ig:in organ nevus terimini kullan-
di*. 1932 yilinda ise Robinson® yiz ve saclt deride c¢ok sayida
geniglemis sebaceus glandlar ile papillomatoz epidermal hiper-
plazi ile karakterize lezyonlara "Jadassohn'un sebaceus nevus'u
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adim verdi, 1957'de Schimmelpenning® ve 1962'de Feurstein -
Mimps® yiziin yarisint tutan sebaceus nevus'un konvulsiyonlar,
mental gerilik ve fokal EEG anormallikleri ile beraber gorile-
bilecegini ve bu durumun daha o&nce rapor edilmemis noroku-
tandz bir sendrom olabilecegini bildirdi. 1984 yilina kadar lite-
ratirde 41 vakamin oldugu belirtildi ve o zamandan beri ise
literatiire az sayida vaka daha ilave oldu®.

Linear epidermal nevus, nevus unis lateris ve nevus verrucusus,
epidermal nevus‘un varyantlarina verilen isimlerden bazilaridir!.
Tipki nevus sebaceus'da oldugu gibi epidermal nevus da santral
sinir sistemi ve gbz anomalileri ile beraber gorilebilir 7. Bu
duruma epidermal nevus sendromu adi verilmektedir. Her iki
patolojinin benzerligi dolayist ile nevus sebaceus sendromu ile
epidermal nevus sendromu siklikla aynmi antite olarak distntl-
mekte, bu durum literatiirde bir karigiklifa neden olmakta-
dir 7% Bu bakimdan nevus sebaceus sendromu tanist alan bir
vaka dolayisi ile Alman literatiriinde Schimmelpenning-Feurstein-
Mimps sendromu, Ingiliz literaturiinde nevus sebaceus sendromu,
organoid nevus fakomatosis veya Jadassohn'un nevus fakoma-
tosis olarak bilinen antitenin epidermal nevus sendromu ilk ben-
zer veya farkli yonlerini tartismak veya norokutandéz sendromlar
arasinda kabul edilmesi gereken bu patolojinin klinik O6nemini
bir kez daha vurgulamak amact ile sebaceus nevus sendromu'nu
gozden gecirmek istedik.

Vaka Takdimi

4 gunluk erkek hasta, 24 yaginda saglikli bir annenin 40 haftalik
gebeligini takiben spontan vaginal yolla dogdu. Dogum kompli-
kasyonsuz olup dogum agirhign 3.7 kg idi. Aile oykisinde anne-
nin ilk hamileliginin abortus ile sonlandigt ve daha sonra hasta-
mizin dogdugu, anne - beba arasinda akrabaligin bulunmadig:
ogrenildi. Bebegin fizik incelemesinde; bas ¢evresi 35 cm,
boy 49 cm olup femoral arter nabazanlari bilateral olarak ali-
myordu. On Fontanel 2 x 2 cm aciklikta idi. Cilt ve skleralar
ikterik olup goziuin sol yarisinda sol kulak sayvam dahil alindan
boyunun alt kisimlarina kadar linear olarak uzanan, epidermis-
den kabarik, kirli sart - turuncu renkte birbiri ile biriesik, keskin
kenarlari olan pirtikld bir yizeyi bulunan pigmente nevus vardl
(Sekil 1,2). Paryatooksipital bolgede 1 x | cm ebathh alopesi
gozlendi. Oftalmolojik muayenede sol goz dis kantusunda 4 x 1.5
mm capli dermoid kist, tst kapakta nazalde 5 x 5 mm boyutla-
rinda konjunktival kitle kornea fzerini Ortmis olup dst kapak
nazalinde kolobom vardi. Sol gézde papilla temporali soluk ve
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cukur olup optik diskie kolobom gézlendi. 2 ay sonraki oftalmo-
jik muayenede sag gdz dis kantusunda 1 x I mm boyutlarinda
dermoid kist, korneada vaskularizasyon, konjunktiva {ist tempo-
ral kadranda 3 x 3 1 boyutlarinda korneaya uzanan konjunkti-
val lkiz i vagindaki son kontrolinde diger fizik
ince n solda temporoparyetal bo

i ile norolojik muavenede generalize !
ve je takibinde yetersizlik sapta
kan sayimi ve periferik yayma
ot lirubin 23 mg/dl, direkt bilirubin
7 g/dl, P 7 mg/dl, alkalen fosfatoz 153 U,
kan (re mg/dl, kreatinin 0.2 mg/dl, Na 146
mEq/L, K 4.6 mEq/L, CI 114 mEg/L, beyin omurilik sivisinda;
protein 114 mg/dl, seker 42 mg/dl, simultane kan sekeri
76 mg/dl olup hiicre yok idi. Kromozom analizi 46 AR, 2 yon-
it kafa grafisinde oksipitoparvatal sahada membrandz kemikieg-
mede gecikme olup, 2 y&nlli vertebra grafileri normal, kranial
"computed tomography" (CT)'de sol temporoparietal bolgede
subaraknoid mesafede genisleme ve sol oksipital lobda atrofik
degisiklikler ve buna ikincil lateral ventrikiillerde genigleme
olup sag hemisferi ve ventrikil normal idi (Resim 3.
5.5/12 yagindaki son CT'de oksipital lobda hipodens alan daha
belirginlesmis olup bu gdrinim gecirilmis infarkt ile uyumlu
olup buna ikincil sol temporal horn ve bazal sisternler sol kesi-
minde genisleme saptandi. Sol lateral ventrikiil daha 6nceki
CT kesitlerine oranla ileri derecede genisledi {Sekil 4). Abdomi-
nal ultrasonografi normal olup yiizdeki lezyonlardan alinan cilt
biyopsisi spesmenlerinde sebaseus nevusun histolojik ozellikleri
gozlendi. Elektroensefalografide; her iki hemisfer arasinda asi-
metri, solda saga gore disritmik olup, proksismal aktivite yok
idi. Hastaya yenidogan déneminde hiperbilirubinemi dolayis1 ile
bir kez kan degisimi uygulandi.

Laboratuvar
hulgular: no
0.8 mg/dl,

TARTISMA

Yuzon bir yarisinda sebaceus nevus, serebral nobetler, mental
gerilik ve uni veya bilateral géz anomalileri sebaceus nevus

sendromunun kardinal bulgular1 arasindadir®®.

Nevus kompleks bir hamartom olup hastamizda oldugu gibi cogu
kez dogumda gozlenen, genellikle unilateral olarak kulak etra-
finda, alinda ve sgakaklar tizerinde, burun ucunda, dudaklarda,
boyunda, hatta viicudun herhangi bir yerinde ve sachi deri uze-
rinde ise lokal alopesi ile beraber seyredebilen yuvarlak, oval
veya lineer olabilen, cesamet olarak degisebilen, koyu turuncu

390



ile sari goéruniimde, keskin kenarli, muma benzer, piitirli yiize-
yi olan bir olusumdur®’®, Sebaseus nevus lezyonunun hayat &y-
kisti 3 evreye ayrilmaktadir ’. Ik evre primitif sac follikulleri
kitctik hipoplastik sebaceous bezlerle
karakterizedir. Ikinci ve en karakteristik dénem ise purpertede
gortlmekte, sebaceus bezlerin asiri gelisimi, papillomatous epi-
dermal hiperplazi ve bircok vakada bulunan apokrin glandlari-
mn maturasyonu ile sonuclanmaktadir. Uciincii dénem ise benign
ve malign timoérlerin gelisimi ile karakterizedir. Buna karsin
epidermal nevus genellikle dogumda veya erken cocukluk caginda
gortnen benign konjenital timoérlerdir. Koyu veya acik renkte
pigmente olabilirler. Lezyonlar unilateral veya bilateral dagiim-
i olup, kutantz yiizeyin herhangi bir verinde bulunabilir ve
sitklikla ekstremitelerde dermatomal bir dagihim seklinde gérii-
nir'?, Epidermal nevus ismi, bilinen klinik ve histolojik ozellik-
leri ile beraber bir grup kutandz hamartomlari tamimlamak icin
kullamilmistir. Lezyonlar cesamet olarak 2 - 3 cm veya daha
buyiikk olup Lineer ve figuratif, keskin kenarli deriden hafifce
yuksek grimsi ile sar: kahverengi renkte granuler, silgili veya
papullamatéz goruntmli olabilir *2 Histolojik olarak epidermal
nevus, sadece epidermisle sinirli olup g¢esitli epidermal degisik-
liklerle karakterizedir. Epidermal nevus'un malign dejenerasyonu
nadir olup, bu durum oldugu taktirde bazal hiicreli karsinom
6n plandadir.

Siddeti hafiften ileri dereceye kadar degisebilen me
komotor gerilik ile 6zgll 6grenme bozuklukiar1 sebaceus nevus
sendromunun 6nemli bulgulart arasindadir'’, n ntal geri-
lik olmayabilir. Nérolojik muayenede normal klinik bulgularir
vamnda generalize hipotoni, spastik quadriparezi, hemiparezi,
hemihipesthesia, hemianopia ve supranukleer bakis parezisi ola-
bilir %% By anormallikler dogumda gozlenebildigi gibi hayatin
daha sonraki donemlerinde de ortaya cikabilir. Konvulsiyonlar
hastalarin ¢nemli bir kisminda en belirgin klinik bir bulgu olup
¢ogu kez hayatin ilk haftast iginde subtle ve fokal motor nébet
seklinde karsimiza cikabilir veya yasamin diger doénemlerinde
de major fokal motor nobetler, basit visual nébet ve infantil
spazm seklinde de geligebilir. Serebral hemisferin ipsilateralin-
den organcid nevus'a 31 fokal veya oldukca
lateralize epileptik EEG bozukluklari bulunabilir!’, Hastamizin
2 aylik iken trase edilen EEG'sinde ¢nemli bir patoloji saptana-
madi. Son kontrolunda minimal generalize hipotoni, bas kontro-
luinde ve obje takibinde yetersiziik goriildi. Ayrica belirgin bir
konvulsif atakt gelismedi. Bu gozlemlerimiz hastamizin yas gru-
bunun kictk olmast ile aciklanabilir.

-
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Sebaceus nevus sendromunda; makrosefali kraniyal kemiklerde
asimetri, konjenital araknoidal kist, korpus kallosum lipomasi,
leptomenenjial hemonjiomlar, beyaz cevherde distk dansite,
ventrikiillerde asimetrik genisleme, serebral kalsifikasyon, hidro-
sefali ve hemimegaloensefali saptanabilir »%%:1% 1% Hastamizda
2/365 ve 5.5/12 yaslarinda 2 kez CT tetkiki yapildi. CT'de seba-
ceus nevus'un oldugu tarafta ilerleyen aylarda ventrikiil genisle-
mesinde ve kortikal atrofide artma gozlendi(Resim 3,4). Bu goz-
lemlerimiz; hastalarin santral sinir sisteminde ilerleyen ay veya
yillarda anormallik siddetinde artma olacagt fikrini destekle-
mektedir. Ayrica belirli zaman araliklarinda yapilacak kraniyal
CT tetkikleri santral sinir sistemindeki bu degisikliklerin yakin-
dan izlenmesinde yararlt olacaktir.

Nevus sebaceus sendromunda okuler malformasyon insidansi
% 50 olarak bildirilmis olup tutulum bir veya her iki godzde
olabilir’® En sik gorilen anormallikler konjunktival lipodermoid-
ler, koristoma ile uvea, optik disk ve/veya g6z kapaklarinin
kolomudur *¢ Ayrica anoftalmi, mikroftalmi, makroftalmi, kon-
junktiva ve sklerada hemanjiom ile retina kolobomu da goriile-
bilir 2132127 Hastamizda sag gbzde minimal olmak #zere bila-
teral lipodermoid kist, bilateral konjunktival kitle, sol gozde
kapak kolobomu, korneada yaygin vaskularizasyon, sag gdzde
optik disk kolobomu vardi. Bu bulgularimiz literattive benzer-
lik gostermektedir.

Nevus sebaceus sendromu'nun muhtemel sebebi néral tiipin ekto-
dermden ayrilmasim miitakiben gebeligin 4. haftasindan once
noroektodermin anormal olarak gelismesidir. Aym1 zamanda ne-
vus sebaceus'un kendisi embriyonik hayatin daha ileri done-
minde anormal ektodermal gelisimi yansitabilmektedir 1,8,

Epidermal nevus sendromu ise konjenital olarak kutanodz (epider-
mal nevus, hipopigmente alanlar, diger nevuslar ve "cafe au
lait" lekeleri), iskelet sistemi (kifoskolyoz, vertebra hipoplazisi
ve koarktasyonu, patent duktus arteriosus), santral sinir sistemi
(beyin tumoéri, hidrosefali, hemiparezi, mental gerilik, konvulsi-
yon, makrosefali) bozukluklar:, gtz anomalileri {okuler dermoid
strabismus, pitoz, nistagmus) ile karakterizedir’?®'%!?, Sebaceus
nevus, epidermal nevustan klinik ve histolojik olarak kolayca
ayrilabilmesine ragmen sebaceus nevus sendromu’nda norolojik
ve oftalmolojik bozukluklar ile seyretmesi nedeni ile literatiirde
her iki patoloji yanlislikla bir arada miutalaa edilmis ve isim-
lendirmede hata yapilmistir. Genellikle sebaceus nevus sendro-
mu epidermal nevus sendromu basligi altinda gecmekte, bazan
da organoid nevus sendromu ile Jadassohn'un nevus fakomatosis
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isimleri ile da adlandirilmaktadir 7%,

Lineer nevus sebaceus'un konvulsiyon, mental gerilik ve goz
anomalileri ile olan bu iligkisinin bilinmesi ve sendromun isim-
lendirmedeki yaplishgin dizeltilmesi ile literatiirde sebaceus
nevus sendromu sayisinda artig gorilecektir.

Resim 1. Hastanin Gnden  yiiz
gbriintimii. Ylzin sol yarisinda
lineer nevus sebaceus lezyonu
ile sol gbz dig kantusunda der-
moid kist gbriilmektedir.

Resim 2. Hastanin yandan vz
ghrlnUmii. Sacli deride alopesi
dikkati cgekmektedir.




Resim 3 a-b. Sol temporoparietal bdlgede subaraknoid mesafede genisleme

ve sol oksipital lobda hipodens infarkt ile uyumlu dedisik-

likler gdrlilmektedir.

Resim 4 a-b, Sol oksipital lobda hipodens alan daha belirginlesmis (a), bu

394

gorinim gegirilmig infarkt ile uyumlu olup buna ikincil sol
temporal horn ve bazal sisternler sol kesiminde genisleme gbz-
lenmektedir. Sol lateral ventrikiil daha #nceki CT kesitlerine
(3 a-b) oranla ileri derecede genislemistir. Sag silvian fis-
slr ve frontal subaraknoid mesafede genisleme giizlenmektedir.
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