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SUMMARY
Pilomatrixoma of the head and neck region

Pilomatrixoma is an uncommon benign tumor that arises from
hair cortex cells. Generally; that this tumor is hard, slow gro-
wing, located dermal or sub dermal is also known as the name
of calcifying epithelioma of Malherbe’s. This lesion may occur
at any age from infancy to elder and is the most common
under age 20. Female to male ratio is 3/2 with female predo-
minance. Approximately half of the cases are in the head and
neck area. Although the head and neck region is the most fre-
quent area where pilomatrixoma evolves, otolaryngologists do
not have sufficient information and experience about the dise-
ase. Generally, this leads to misdiagnose of the lesion preope-
ratively. Therefore, clinical diagnostic features must be well
known by the physician. This provides accurate diagnosis of
almost all cases preoperatively. In this paper, we present a 22
year-old female patient with diagnosis of pilomatrixoma in the
neck region. Despite close excision to the lesion, the recurren-
ce rate is very low. The purpose of this our case presentation
is awareness of the disease and its clinical diagnostic features
by the physicians, especially otolaryngologists.
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Malherbe’nin kalsifiye epiteliyomas1 olarak da
bilinen pilomatriksoma, kil folikiil matriks hiicre-
lerinden koken alan selim bir cilt neoplazmudir.
Seyrek olmamasina ragmen klinik 6nemi diger lez-
yonlar ile karistirilarak yanlis 6n tanilara sebep
olabilmesidir. Klinik olarak siklikla cilt veya cilt
altinda sert bir kitle olarak tespit edilmektedir (1.
Vakalarin biiyiik cogunlugunda bas boyun bolge-
sinde rastlanir(12b€), Bag boyun bdlgesinde en sik
yerlesim yeri ise periorbital ve preaurikuler bolge-
lerdir (c). Ozellikle preaurikuler bélgede ayirict
tanida zorluk olusturacagindan; BT, MR gibi ileri

goriintiileme tetkiklerinin yapilmasini zorunlu kilar
(1.2), Daha seyrek olarak gortldiigi yerler sirasiyla
tist ekstremiteler, gévde ve alt ekstremitelerdir (1.2),
Herhangi bir yasta goriilmesine ragmen vakalarin
cogu 20 yasin altindadir 3. Kadinlarda 3/2 oranin-
da daha fazla goriilmektedir (a,b). Daha biiyiik
tiimorler literatiirde belirtilse de lezyonlarin boyutu
cogunlukla 0.5-3 cm arasindadir (1-3), Kesin teshisi
histopatolojik olarak koyulmaktadir.

Bu vaka sunumumuzda boyun sag tarafinda 1x0.5
cm boyutlarinda kitlesi olan ve histopatolojik tetki-
ki sonucu pilomatriksoma tanisi alan 22 yasinda,
bayan bir hastayr sunmaktayiz. Caligmamizin
amaci literatiirii gézden gecirerek 6n tanida zorluk-
lara sebep olan bu lezyonun klinik 6zellikleri, ayi-
ric1 tanisi, histopatolojik 6zellikleri, tedavi yontem-
leri ve takibi ile ilgili bilgileri olgumuz egliginde
ortaya koymaktir.

OLGU SUNUMU

22 yasinda kadin hasta; klinigimize boynun sag
tarafinda SKM adale 1/3 orta kisminda cilt altinda
sert, mobil, agrisiz, koyu renkli, izerinde diizensiz-
likler olan ve palpable 1x0,5 cm’lik kitle sikayeti
ile bagvurdu (Resim 1). Anamnezinde yaklasik 15
yildir mevcut olan agrisiz bir kitlesi mevcuttu. Bu
stire icerisinde kitlenin boyutunda fazla bir degi-
siklik olmadigini belirtti. Akint1 veya travma oyKkii-
sii de mevcut degildi. Hastanin yapilan KBB ve
sistemik muayenesinde baska bir patoloji saptan-
madi. Hastanin yapilan boyun ultrasonografi
(USG) tetkikinde, hemen cilt altinda yerlesimli
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1x0,5 cm’lik solid bir kitle tespit edildi. On tam
olarak kitlenin yerlesimi g6z Oniine alinarak trav-
ma hikayesi tanimlamamasina ragmen epidermal
kist olabilecegi diisiinildii. Iyilesmis enfekte seba-
se kist veya ytizeysel kalsifiye lenfadenopati de
ayirict tanida g6z ontine alindi. Kitlenin uzun stire-
dir biiytimeden mevcut olmasi, cildin salim olmast
ve ylizeysel olmasit dolayisiyla malignite diistintl-
medi. Kitle lokal anestezi altinda total olarak eksi-
ze edilerek, kesin histopatolojik tani amaciyla
patolojiye gonderildi (Resim 2).

Resim 1. Boyun sag tarafta, SKM kasi
preoperatif goriinimii.
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Resim 2. Kitlenin peroperatif goriintiisii.

Peroperatif olarak lezyon cilt alt1 yerlesimli ve
etrafindaki dokuya gevsek olarak yapisik yaklasik
0,5x1 cm’lik ¢ok sert, kalsifiye bir kitle olarak tes-
pit edildi. Kitlenin tizeri belli belirsiz sarimtirak
olmak tizere belirgin siyah renkliydi. Etraf saglam
dokudan 2-3 mm salim goriintimlii dokuyla bera-
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ber kitle total c¢ikarilip, insizyon primer olarak
kapatildi. Hasta posoperatif birinci giin genel duru-
mu iyi olarak taburcu edildi. Patoloji sonucu pilo-
matriksoma olarak gelmesi tizerine vaka takip
programimiza alindi. Histopatolojik olarak piyeste;
ylizeyde ¢ok katl yassi epitelyum, epitelyum altin-
da diizenli sinirla ayrilmig tiiméral yapilanma
izlendi (Sekil 1). Ayrica, koyu bazofilik niiveli
hiicre topluluklar1 ve genis eozinofilik sitoplazma-
I1, niikleuslar secilemeyen golge (shadow) hiicre-
leri ve kalsifikasyon tespit edildi (Sekil 2). Hasta-
mizin 2.5 yillik takibinde niiks gortilmedi.

Sekil 1. Yiizeyde cok kath yassi epitelyum, epitelyum altinda dii-
zenli sinirla ayrilmis tiimoéral yapilanma izlenmekte (HEX10).

Sekil 2. Koyu bazofilik niiveli hiicre topluluklari ve genis eozinofilik
sitoplazmal, niikleuslar1 secilemeyen golge (shadow) hiicreleri ve
kalsifikasyon (HEX40).
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O.1. Ozdamar ve ark., Bas boyun bolgesinde pilomatriksoma

yavag biiyiiyen bir kitle olarak tespit edilmektedir.
Cogunlukla bag boyun bolgesinde lokalize olan ve
kil folikiil hiicrelerinden koken alan selim kalsifiye
bir timordir. Etyopatogenezi bilinmemekle bera-
ber myotonik distrofi geni ve polyoma viriisiiniin
olas1 faktorler olabilecegini belirten c¢aligmalar
mevcuttur 43¢, Bunun disinda myotonik distrofi,
Gardner sendromu, kseroderma pigmentozum, ve
bazal hiicreli neviis sendromu gibi genetik distrofi-
lerle beraberligi olan vakalar da bildirilmistir (6:©),
Bizim olgumuzda gerek aile anamnezinde, gerek
kisisel anamnezinde ve fizik muayenesinde genetik
bir bozukluk olabilecegi stiphesini uyandiracak bir
ozellik saptanmadi.

Goriilme yasina bakildiginda vakalarin bircogu
pediatrik yas grubunda olup olgularin yaklagik
yiizde doksani 10 yas altindadir (). Siklikla bag
boyun bolgesinde olmak iizere; sirasiyla azalan
siklikta govde, iist ekstremiteler ve alt ekstremite-
lerde goriilmektedir. Bag boyun bélgesinde perior-
bital (% 36), preairukiiler (% 28) ve lst servikal
(% 23) bolgeler en sik goriilen bolgeler olarak
belirtilmistir (c). Kadinlarda erkeklere oranla daha
stk goriilmektedir (1.2.3.7). Bizim olgumuzda da
tiimor en sik goriilen bolge olan bas boyun bolge-
sinde goriilmistiir. Klinigimize kabuliinde yapilan
fizik muayenesinde boynun sag tarafinda, cilt altin-
da, sert, mobil, agrisiz bir kitle olarak tespit edil-
misgtir.

Pilomatriksoma klinik olarak genellikle asempto-
matik, mobil, sert, lizerinde normal goriiniimde cilt
olan ve yavas biiyliyen cilt veya cilt altinda yerle-
sik nodiil veya kistik kitle olarak tespit edilmekte-
dir (14 abe) Preoperatif on tan1 dogrulugu % 0- %
30 arasinda degismektedir 4. On tamdaki giicliik-
ler hekimin bu lezyona agina olmamasi, klinik tani
ozelliklerinin iyi bilinmemesi ve preaurikiiler bolge
gibi lokasyonda diger tiimoral olusumlarla karigti-
rilabilmesi gibi sebeplerden dolay1 olmaktadir. Bu
lezyonun klinik tani 6zelliklerin bilinmesi dogru
on tani oranini artiracak ve gereksiz tetkiklerin
yapilmasii engelleyecektir. Klinik olarak lezyo-
nun kikirdak veya kemik gibi sert yapida olusu
tipiktir (a). Yavag biliylime gostermesi, lizerindeki
saglam cilt dokusu altinda kolayca hareket etmesi

ve ciltte mavi- kirmiz1 renk degisikligi olusturmasi
diger tipik 6zellikleridir (a,b,c). Ciltte % 24 oranin-
da mavi-kirmizi renk degisikligi olur (a). Koyu
pigmente pilomatriksomalar malign melanomaya
benzer yap1 gosterebilirler (b).

Nadir de olsa hizli biiylime paterni gosteren, tizeri-
ni kaplayan cildi tilsere eden, agrili olgular yanin-
da; ayn1 hastada birden fazla pilomatriksoma olan
vakalar da literatiirde mevcuttur (1.8.9), Timor
biiytikliigii genellikle 0,5-3 cm arasinda olup 3
cm’nin tlizerinde sinirlt sayida vaka literatiirde bil-
dirilmigtir (10.1D, Olgumuzdaki timér literatiirle
uyumlu olarak biiytikligi 1x0.5 cm olup, agrisiz,
asemptomatik, mobil, tas gibi sert, lizerinde
mavimsi renk degisikligi yapan ve uzun stiredir
biiyiikliigii fazla degismeyen cilt altinda yerlesik
bir kitle seklindeydi.

Literatiirde pilomatriksomanin habis formu olan,
genellikle bir pilomatriksoma’dan gelisen ve nadir
de olsa uzak metastaz yapan malign pilomatrikso-
ma vakalart da mevcuttur (12-14), Pilomatriks karsi-
noma tipik olarak agrisiz, siklikla selim tipine
oranla daha biiyiik boyutlarda ve siklikla lokal ola-
rak niiks etmeye meyilli olup, nadiren metastaz
yapmaktadir. Habis formunu klinik olarak ayirmak
glictiir. Kesin tani i¢in histopatolojik inceleme
gerekli olmaktadir ve genellikle selim formunun
aksine ¢ok nadir vakalar hari¢ daha ¢ok yashlarda
ve erkeklerde goriilmektedir (12.15). Bunun yaninda
pilomatriksomanin farkli bir varyanti olan ve habis
tipin Onciisii olabilecegi diisiiniilen proliferating
pilomatriksoma vakalar1 da literatiirde mevcuttur
®), Bu tip pilomatriksomalarda lokal niiks orani
yliksektir.

Teshiste diagnostik testler olarak USG, ince igne
aspirasyon biyopsisi, PET/CT, BT ve MRI gibi tet-
kikler az sayida yapilmis vakalar olmasina ragmen
dogru teshis oran1 yiiksek degildir (1.19). Kesin teg-
his histopatolojik inceleme gerektirmektedir. Ileri
tetkikler daha cok kitlenin yerlesim yerine gore
ayirict tan1 amacgh yapilmaktadir. Ayirict tanisinda
genellikle epidermoid/dermoid kist, kalsifiye lenf
nodu, kalsifiye hematom, yabanci cisim, sebase
kist gibi lezyonlar mevcuttur. Bizim hastamizda da
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oncelikli olarak travma hikayesi tanimlamamasina
ragmen Oncelikle epidermal kist olabilecegi diisgii-
ntildii. Ayrica kalsifiye lenf nodu, sebase kist gibi
ayirici tanilar da g6z 6niinde bulunduruldu.
Lezyonun ¢ok uzun siiredir nerdeyse hi¢ degisme-
den mevcut olmasi ve yerlesim agisindan, Grnegin
parotis dokusu, submandibiiler bélge gibi, kaynak-
lanabilecegi baska bir doku olmamasi sebebiyle
USG disindaki ileri tetkiklerin yapilmasi gereksiz
bulunuldu. Histopatolojik tani1 ve cerrahi tedavi
amaciyla etrafinda gevsek olarak tutundugu yakla-
stk 0.3 cm saglam doku ile beraber eksize edildi.
Kitle peroperatif olarak yaklagik 1x0.5 cm boyutla-
rinda cok sert, tizeri belli belirsiz sarimtirak olmak
lizere belirgin siyah renkli, kalsifiye bir kitle sek-
lindeydi. Postoperatif histopatolojik tani pilomat-
riksoma olarak rapor edildi.

Bu selim tiimoérlerin tedavisi basit eksizyon olup,
kesin tanis1 histopatolojik inceleme gerektirmekte-
dir. Bu lezyonun 6n tanisinda dogru teshis orani
cok degiskendir. Ozellikle de hekim boyle bir vaka
ile karsilasmamis ise 6n tanida akla gelmemekte-
dir. Pilomatriksomada oldugu gibi, lokal niiks
potansiyeli yiiksek olan habis formunun lokal niik-
siinii 6nlemek ic¢in etrafinda 1-2 cm'lik saglam
doku ile beraber c¢ikarilmasi literatiirde 6nerilmek-
tedir (7). Niiks orani literatiirde % 0-3 olarak belir-
tilmektedir (1.7, Bizim olgumuzda da yaklasik 0.3
cm’lik bir saglam doku da ¢ikarilarak takip altina
aldigimiz hastamizin 2.5 yillik takibinde niiks
goriilmedi.

SONUC

Pilomatriksoma basit cerrahi eksizyon ile tedavi
edilebilen ve ¢ok nadir olarak lokal niiks edebilen
selim bir lezyondur. Klinik 6nemi ayirici tanida
ozellikle hekim tarafindan bilinmiyorsa zorluk
olusturabilmesi ve lokal niiks potansiyeli oldugun-
dan bu hastalarin takip programina alinmasi gerek-
liligidir. Klinik tan1 6zelliklerinin tam olarak bilin-
mesi preoperatif dogru teshis oranini tama yakin
yapmay1 saglayacaktir. Bir diger 6nemli nokta
habis formunun pilomatriksomadan genellikle kli-
nik olarak ayirt edilme zorlugudur. Bu selim lezyo-
nun en sik yerlesim yeri bag boyun bélgesi oldu-
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gundan, KBB hekimleri tarafindan bag boyun Kkit-
lelerinin ayirici tanisinda hesaba katilmalidir.
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