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Neviis komedonikus sendromuna eslik eden
neviis depigmentozus

Nevus depigmentosus accompanying nevus comedonicus Syndrome

Banu Caglar, Secil Saral, Bengii Nisa Akay, Aylin Heper*, Hatice Sanli
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Ozet

Neviis komedonikus nadir gérilen bir nevoid malformasyon olup vicudun ¢esitli bolgelerinde gorulebilen, hiperkeratotik komedonal lezyonlar
ile karakterize bir anomalidir. Santral sinir sisteminde, iskelet sisteminde, deride ve gozde anomaliler ile birliktelik gosterebilmekte ve bu durumda
nevlis komedonikus sendromu adini almaktadir. Yirmi sekiz yasindaki erkek olgumuza, puberte 6ncesi baslayan ve sag uyluk arka ylzde
segmental yerlesim gosteren enflamatuvar tipte noddller ve komedonlar nedeniyle neviis komedonikus tanisi konulmustur. Nevis komedonikus
sendromunu arastirmak Uzere yapilan tetkiklerde serebral atrofi saptandi ve Oykiide vertebral kemik kisti mevcuttu. Olgumuzu diger nevis
komedonikus sendromu olgularindan farkli kilan 6zellik ise ayni bacaktan baslayip kruris &n yiiziine dek ilerleyen nevis depigmentozusun eslik
etmesidir. (Tirkderm 2014; 48: Ozel Sayi 2: 117-20)

Anahtar Kelimeler: Neviis komedonikus, sendrom, nevis depigmentozus

Summary

Nevus comedonicus is a rare nevoid malformation, characterized by hyperkeratotic comedonal lesions scattered in several parts of the body.
Skeletal abnormalities, central nervous system defects and ophtalmological pathologies can accompany the situation and in this condition,
it is called nevus comedonicus syndrome. Herein, we present a twenty-eight-year old male patient diagnosed with nevus comedonicus with
prepubertal segmentally located inflammatory nodules and comedones. The patient had a medical history of bone cyst and further investigation
for nevus comedonicus syndrome revealed cerebral atrophy. Distinguishing property of our case was the accompanying nevus depigmentosus
located on the same leg extending to the thigh. (Turkderm 2014; 48: Suppl 2: 117-20)

Key Words: Nevus comedonicus, syndrome, nevus depigmentosus

Giri§ Neviis depigmentozus ise konjenital hipopigmente
makdllerdir,  herediter  6zellk  gostermeyen  lezyonlar
dogumda ya da erken cocukluk déneminde gorilebilir4.
Neviis komedonikusa benzer sekilde tek basina ya da basta
norolojik anomaliler olmak Gzere ¢esitli anomaliler ile birlikte
gozlemlenebilir>.

Nevis  komedonikus  pilosebase  Unitenin  nevoid
malformasyonu ile karakterize, nadir gorilen bir deri
anomalisidir. Kofmann tarafindan 1895 yilinda tanimlanmustir.
Klinik gériiniim ¢ogunlukla lineer yerlesimli agik komedonlara
benzer sekilde deriden kabarik, koyu keratin tikaclar ile dolu
folikller acikliklar ile karakterizedir?.

Nevis komedonikus ¢ogunlukla tek basina gdrilmesine 0|gu Sunumu

karsin nadiren norolojik anomaliler ve iskelet anomalileri, Yirmi sekiz yasinda, erkek hasta c¢ocukluk doéneminde
konjenital katarakt, lineer bazal hiicreli nevus, Sturge-Weber basladigini séyledigi sag bacak arkasinda yer yer hiperkeratotik
sendromu ve iktiyozis gibi konjenital malformasyonlar ile gorinimli folikller lezyonlar ile poliklinigimize bagvurdu.
birliktelik gosterebilir2.3. Genel fizik muayenesi normal olan hastanin dermatolojik
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muayenesinde folikiler lezyonlarinin komsulugunda, dogustan beri
oldugunu ifade ettigi bacagin 6n tarafina dogru lineer uzanim gésteren
hipopigmente-depigmente makuller dikkati cekmekteydi (Resim
1-4). Wood 15131 muayenesinde hipopigmente lezyonlar belirgin refle
vermemekte ve normal deri ile keskin sinir olusturmamaktaydi, ayni
zamanda bu hipopigmente alanda eritem cevabl gdzlenmekteydi.
Hastanin detayli degerlendirmesinde baska bir sistemik hastaliginin
olmadigi ancak yedi yasinda iken sag ayakta slruyerek yiriime sikayeti
nedeniyle yapilan tetkiklerinde vertebrada L5-51 seviyesinde kemik kisti
saptandigi ve embolizasyon ile tedavi edildigi 6grenildi.

Hastanin hematolojik ve biyokimyasal rutin kan degerleri normal
sinirlardaydi.  Bacaktaki  hiperkeratotik  gorinimli  komedonal
lezyonlarinin  neviis komedonikus ile hipopigmente gdériinimdeki
makullerin ise nevils depigmentozus ile uyumlu oldugu dustunuldu.
Hastanin uyluk Gzerindeki komedonal lezyonlarindan alinan biyopsinin
histopatolojik incelemesi ‘stpuratif perforan folikdlit bulgulari, nevis
komedonikus ile uyumlu olabilecek bulgular’ olarak degerlendirildi.
Hipopigmente alandan normal deri sininni da icerecek sekilde
alinan deri biyopsi degerlendirmesi ise ‘Hematoksilen-Eozin boyali
kesitlerde belirgin bir patoloji saptanmamakla birlikte fokal olarak
melanin pigmentinin daha belirgin oldugu alanlar dikkati cekmistir,
melanosit varligi ve dagilimini arastirabilmek icin immanhistokimyasal
olarak uygulanmis olan Melan-A boyasi ile epidermisteki melanosit
dagilimi ve sayisi normal sinirlarda izlenmistir’ olarak sonuglandi, bu
histopatolojik degerlendirme ve klinik bulgular esliginde olgumuza
nevls depigmentozus tanisi konuldu.

Olgumuzun nevis komedonikus sendromu 6n tanisiyla yapilan
tetkiklerinde kranial manyetik rezonans gorlntilemesinde (MRG)
hafif serebral atrofi saptandi ve norolojik degerlendirme sonrasinda
duizenli nérolojik takip énerildi. Yapilan gbz muayenesi normaldi. Hasta
norolojik ve iskelet anomalileri ile birliktelik gbsteren ayni zamanda da
nevis depigmentozusun eslik ettigi nevis komedonikus sendromu
olarak kabul edildi.

Tartisma

Nevis komedonikus olduk¢a nadir gorilen, komedonal lezyonlarin
oldugu bir nevoid malformasyondur. Lezyonlar cogunlukla lokalize olup
gruplar halinde ve lineer yerlesim gosterir. Blaschko ¢izgilerini takip ettidi
bildirilmistiré.7. En cok etkilenen alan ylz olup sirasiyla boyun, govde
ve kollar tutulur. Sacl deri, avug ici ve glans penis de tutulabilir8. Tek
tarafli siddetli tutulumun géraldigu olgu bildirimleri de mevcuttur.10.
Lezyonlar dogumda var olabildigi gibi orta yasa kadar herhangi bir yasta
da ortaya ¢ikabilir. Post-travmatik olarak ortaya ¢iktigi da bildirilmistir 1.
Kadin ve erkeklerde gorilme sikhidgi benzerdir ve irk ayrimi gériilmez?.
Klinik olarak nevis komedonikus iki farkli formda gérilebilir. Birinci tipte
enflamasyon olmaksizin sadece komedonal lezyonlar mevcuttur. ikinci
tipte ise komedonlar enflamatuvardir ve ge¢ donemde skar, keloid,
fistul ve folikiler kist olusumuna neden olan sekeller meydana gelir!2.
Olgumuzda lezyonlar cocukluk cadinda baslamisti, sag bacak arka
yuzde lokalize enflamatuvar tipte klinik gdériinim mevcuttu.

Nevis komedonikus sendromu bir epidermal nevis sendromu olup
hiperkeratotik komedonal lezyonlar ile santral sinir sisteminde, iskelet
sisteminde, deride ve gézde anomalilerin birlikteligi ile gérilmektedir!3.
iskelet anomalileri neviis komedonikus sendromuna en sik eslik eden
anomalilerdiré. Bu anomaliler kemik kistleri, kemik hipertrofi ya da
hiperplazisi, kondroblastoma, skolyoz, hemivertebra, spina bifida
okkdlta, ayak deformiteleri, parmak eksiklikleri, sindaktili ve polidaktili
olarak bildirilmistir3-16. Neviis komedonikus ile birlikteligi bildirilen
santral sinir sistemi bulgulari en sik mental retardasyon ve ndbet olmakla
birlikte EEG dedisiklikleri, serebrovaskller malformasyon, kortikal
atrofi, hidrosefali, intrakraniyel kalsifikasyon ve transvers myelittir.
Norolojik anomaliler olgularin %15-30'una eglik etmektedir!3. Eslik

Resim 1, 2. Sag uyluk arkasindaki hiperkeratotik lezyonlar ve az sayida komedonlar
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edebilen okuler anomaliler unilateral ya da bilateral konjenital katarakt,
nistagmus, gérme kaybi olarak bildirilmistir'?. Bizim hastamizda sistemik
sorgulama ile norolojik ve okller muayene bulgulari normal olmasina
karsin nevls komedonikus sendromu agisindan yapilan tetkiklerde
kranial MRG'de serebral atrofi saptandi, ayni zamanda 6ykUde vertebral
kemik kisti nedeniyle operasyon oykisi mevcuttu.

Nevis komedonikus sendromuna kutandz anomaliler de eslik
edebilmektedir, bu anomaliler iktiyoz, trikolemmal kistler, sebase nevus,
becker nevis, l6koderma, beyaz saclar, Sturge Weber sendromu ve
hemanjiomlar olarak bildirilmistir'8. Olgumuzda ise sagd uyluktan
baslayarak ayak bilegine dek uzanan nevis depigmentozus ile uyumlu
hipopigmente makdiller mevcuttu.

Nevis depigmentozus genellikle gévde ve proksimal ekstremitelerde
nadiren de bas boyun bélgesinde gorilebilen konjenital olup herediter
olmayan hipopigmente makiillerdir>. 1976'da Coupe tarafindan nevus
depigmentozus tanisiigin gerekli kriterler belirlenmistir, bunlar; dogustan
itbaren ya da erken cocukluk déneminde ortaya ¢ikan lokoderma,
yasam boyu lezyonlarda degisiklik olmamasi, etkilenen alanda dokuda
ve histe degisiklik olmamasi ve lezyonlarin cevresinde hiperpigmente
sinirin olmamasidir. Wood 15131 ile degerlendirmede vitiligoda gérilen
tebesir beyazi gorinimin aksine silik beyaz bir gériinim mevcuttur4.
Patofizyolojisi net olarak bilinmemekle beraber melanozomlarin,
melanositlerden keratinositlere gegisi sirasindaki bir fonksiyonel defekt
ile iliskili olabilecegi 6ne strtlmustir ancak melanositlerdeki azalmanin
da patogenezde etkili olabilecegine dair dustinceler de mevcuttur?S.
Histopatolojik bulgular spesifik degildir ancak diger hipopigmente-
depigmente makul klinigine sahip hastaliklar ile ayrimini saglamaktadir.

H o

Resim 3, 4. Sag uyluk arkasindan bacak on ylize ve ayak dorsaline dek uzanan depigmente-hipopigmente gérintimde makuller

Histopatolojik degerlendirmelerde ¢odunlukla lezyonun cevresindeki
normal deri ile karsilastinimasinda melanin yogunlugunda bir azalma
gorildigi bildirilmis olmasina karsin imminhistokimyasal incelemeler
ile melanositlerde azalmanin gorilmedidi neviis depigmentozus olgulari
da mevcuttur419.20. Olgumuzun histopatolojik bulgulari da non-
spesifik karakterde olup nevis depigmentozus ile uyumlu olabilecek
Ozellikleri gdstermekteydi. Nevis depigmentozus ayirici tanisinda
vitiligo, postenflamatuvar hipopigmentasyon, nevis anemikus, Ito
hipomelanozu ve tuberoskleroz yer almaktadir. Lezyon bdlgesinde
oncesinde enflamatuvar lezyon 6ykisi olmamasi ile ayirici taniya giren
postenflamatuvar hipopigmentasyondan, eritem cevabi olmasi ile nevis
anemikustan, Wood 151§ ile belirgin réfle vermemesi ve histopatolojik
bulgulari ile de vitiligodan ayrilmaktadir. Ito hipomelanozu ile nevis
depigmentozus ayrimi ¢cogu zaman gi¢ olmasina karsin lezyonlarin
Blaschko cizgileri boyunca yerlesim gdéstermemesi, aile OykUsinln
olmamasli ve ndbet, gelisme geriligi gibi ndrolojik bulgularin cogunlukla
eslik etmemesi Ito hipomelanozu ile ayrimi saglamaktadir2!. Ayni
zamanda eslik eden diger sistemik ve kutandz bulgularin yoklugu ile
ayinc tanida énemli yeri olan tlberosklerozdan ayrilabilir4. Buglne
kadarki yayinlarda nevis depigmentozusun enflamatuvar lineer
epidermal nevis, nébet, motor defekt ve EEG anormallikleri, mental
retardasyon gibi santral sinir sistemi anomalileri; spina bifida, ekstremite
hemihipertrofisi gibi iskelet anomalileri ile birliktelikleri mevcuttur>.22.23,
Hastamizin sag uyluk arka ylzdeki hiperkeratotik lezyonlar olusturdugu
kozmetik kaygi nedeniyle eksize edildi, geri kalan lezyonlara topikal
retinoik asit kullanimi énerildi, hipopigmente-depigmente gorinimdeki
makullerin vitiligo ile ayrimi saglanarak gereksiz tedavi maliyeti ve
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hasta beklentisi engellendi, kranial MRG'de saptanan serebral atrofi
nedeniyle ndrolojik takibe alindi. Olgumuzu bugtine dek bildirilen nevis
komedonikus sendromu ile neviis depigmentozus birlikteligi olmamasi
nedeniyle literatire katki saglamak amaciyla bildirime uygun gérdik.
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