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Okiiler Kompleks Koristom ve Hemimegalensefalinin Eslik
Ettigi Lineer Nevus Sebaseus Sendromlu Cocuk Olgu

Linear Nevus Sebaceous Syndrome in a Child With
Ocular Choristoma and Hemimegalencephaly
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Ozet

Lineer nevus sebaseus sendromu (LNSS), g6z, iskelet, sinir, kardiovaskiiler ve tirogenital sistem anomalilerinin goriildigl nadir bir
fakomatozdur. Koristom ve kolobomlar LNSS'de sik goriilen g6z bulgulan olmakla beraber kompleks koristom oldukg¢a nadirdir.
Biz burada dogumdan itibaren yiiz, boyun ve sacli derisinde sari renkli alopesik plagi ve histopatolojik olarak koristom ile uyum-
lu episkleral bolgede kitlesi bulunan ve bir yil sonra epileptik nobetleri eklenen hemimegalensefalinin eslik ettigi 3 yasinda bir
erkek cocuk olgu sunuyoruz. (Tiirkderm 2011; 45: 155-7)
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Summary

Linear nevus sebaceous syndrome (LNSS) is a phakomatosis, associated with a variety of developmental abnormalities of ocular, nervous,
skeletal, cardiovascular and urogenital systems. In LNSS, choristomas and colobomas are frequently seen signs, but complex choristomas
are rare. We describe a case of a 3-year-old boy with a yellow alopecic plaque on his scalp, face and neck as well as a mass in the
episcleral region since birth. He also had epileptic seizures since one year old. Histopathological examination of episcleral specimen
revealed choristoma. Magnetic resonance imaging of the brain identified hemimegalencephaly, hemicerebral atrophy, and lateral
ventricular enlargement. (Turkderm 2011; 45: 155-7)

Key Words: Linear nevus sebaceus syndrome, choristoma, epilepsy, hemimegalencephaly

Giris

ilk olarak 1895 yilinda Jadassohn lineer dizilimde sari renkli
konjenital lezyonlar tarif etmistir" Lineer nevus sebaseus sen-
dromu (LNSS), bircok sistem anomalilerinin eslik ettigi 1000
dogumda 1 gorilen nadir bir fakomatozdur.? Mental retardas-
yon ve epileptik nobetler en sik gorllen santral sinir sistemi
bulgularidir. Gozde ise en sik koristom ve kolobomlar gordl-
mektedir. Kompleks koristom, 2 veya daha fazla normal doku-
nun ektopik bir lokalizasyonda ¢ogalmasi durumudur ve daha
nadirdir. Epilepsi genellikle hemimegalensefali olan hastalarda
ortaya ¢ikar. Hemimegalensefali, serebral hemisferin tek taraf-
I geniglemesidir.

Olgu

U yasinda erkek cocuk klinigimize sach deride, yiizde ve boyun-
da dogumdan beri var olan sari renkli plak lezyonu nedeniyle
getirildi. Hastanin soygecmisinde &zellik yoktu. Zeka gelisimi
yasina gore normaldi. Sag gozde gérme kaybi mevcuttu.

Dermatolojik muayenede, sag temporal bdlgeden sag yanak
ve boyuna uzanan sari renkli sacli deride alopesiye yol acan
plak saptandi (Resim 1a, b, c). Sag g6z sklerasinda irisin netli-
gini bozan eritemli kitle mevcuttu (Resim 2). Yapilan batin ult-
rasonografisi (USG), iskelet sistemi radyografileri, elektrokardi-
yografi (EKG) ve ekokardiyografide patoloji saptanmadi.
Hastanin sag gozde gdrme kaybi olmasina ragmen orbita
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Resim 1a: Lineer lezyonun 6nden goriiniisii 1b: Sag temporal
bélgede alopesik plak ve sag yanakta sari renkli nevus sebaseus
lezyonu 1c: Lineer lezyon boyuna dogru devam etmekte

Resim 3a. Beyin MR incelemesinde sag hemimegalensefali, hemi-
serebral atrofi (sag temparoparietal lob hipoplazisi), sag suba-
raknoidal genisleme (kirmizi ok) 3b: Sag lateral ventrikiilde
genisleme (kirmizi daire)
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manyetik rezonans (MR) incelemesi normaldi. Sacli deriden alinan
punch biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde papiller ve
sliperfisyal retikiler dermiste ¢cok sayida sebase gland saptandi. Sebase
glandlarin bazilari sa¢ folikulleri ile birliktelik géstermekteydi. G6z has-
taliklari klinigi tarafindan sag skleradan alinan biyopsi materyalinin his-
tolojik incelemesinde ise fibréz ve adipdz doku, lakrimal gland ve kikir-
daktan olusan kompleks koristom saptandi. Hastanin takipleri sirasinda
epileptik nobetleri ortaya ¢ikti.

Cekilen beyin MR inda sag hemimegalensefali, hemiserebral atrofi (sag
temparoparietal lob hipoplazisi), sag subaraknoidal ve sag lateral ven-
trikller genisleme saptandi (Resim 3). Tim bu lezyonlarin epileptik
nobetlere sebep oldugu distinlldu ve ndroloji klinigi tarafindan hasta-
ya sodyum valproat 500 mg/gin tedavisi baslandi.

Bu bulgular 1siginda hastaya, okiler kompleks koristom ve hemimega-
lensefalinin eslik ettigi lineer nevus sebaseus sendromu tanisi konuldu .
Bes yasinda kornea transplantasyonu ve lezyonun profilaktik olarak
eksizyonu planlanan hastaya poliklinik takibi 6nerildi.

Tartisma

LNSS insidansi 1000 dogumda 1'dir.2 LNSS'nun olasi sebebi néral tiipln
ektodermden ayrilmasini takiben gebeligin 4. haftasindan énce néro-
ektodermin anormal olarak gelismesidir. LNSS'lu hastalarin %84'inde
lezyonlar ylizde, yaklasik %50'sinde ise sagli deri, boyun ve alinda yer-
lesir. Lezyonlar bizim olgumuzda oldugu gibi cogunlukla tek tarafli yer-
lesme egilimindedir (nevus unius lateralis). Sacl derideki lezyonlar sag
kaybina sebep olur. Yas ilerledikce lezyonlar daha belirgin, koyu renkli,
verr(ikoz ve hiperkeratotik karakter kazanir. LNSS olusumu sporadiktir
(non-Mendelian kalitim).

Norolojik bulgular, néral, glial doku ve damarsal yapilarin anormal geli-
simine bagl olarak ve ¢cogunlukla sagli deri ve yiiz yerlesimi olan hasta-
larda ortaya ¢ikar. En sik gdrilen klinik bulgular epileptik nobetler
(%75) ve mental retardasyondur (%60).> Epileptik nobetler genellikle
yasamin ilk yili icinde ortaya ¢ikmasina ragmen bizim olgumuzda g
yasindan sonra olusmustu. Olgularin %72'sinde hemimegalensefali,
lateral ventrikll genislemesi, serebral korteks displazisi gibi kranial ve
serebral anomaliler bildirilmistir.* Nevis ylzde hangi tarafta yerlesmisse,
hemimegalensefali de ayni tarafta yer alir. Tim bu sayilan kranial ve
serebral degisiklikler bizim olgumuzda da mevcuttu.

G6z anomalileri LNSS'lu olgularin %50'sinde gérilir. En sik gérilen bul-
gular koristom ve kolobomlardir. Koristom, normal bir dokunun olma-
masl gereken bir lokalizasyonda bulunmasidir. ikiden fazla ektopik
dokunun varligi ile karakterize olan ve bizim olgumuzda da var olan
kompleks koristomlara ise oldukca seyrek rastlanmaktadir®> LNSSda
optik sinir hipoplazisi gdrme kaybina yol acabilir. Epibulbar koristomla-
rin erken dénemde eksizyonu énerilmektedir.

ilerleyen yasla beraber, Wilm's tiimérii, tiikrilk bezi adenokarsinomu,
6zofagus ve mide karsinomu gibi malinite insidansinda da artis bulun-
maktadir® Nevus sebaseus cogunlukla asemptomatiktir. Kozmetik
sebepler ve malinite gelisim potansiyeli nedeniyle, bazi otérler puberte-
den 6nce hatta ¢ocukluk déneminde lezyonun profilaktik eksizyonunu
onermektedirler” LNSS'lu olgular ayrica iskelet, kardiovaskdiler ve Uro-
genital sistem anomalileri acisindan de takip edilmelidir. Ulkemizden de
LNSS tanisi almis olgular bildirilmistir. Bu olgulardan birinde LNSS lez-
yonlarina ek olarak beyinde bilateral frontotemporal bélgede, sol sere-
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bellum ve hipokampuste atrofi ve bilateral unkal displazi mevcutken®,
diger olguda ise temporoparietal bolgede alopesi, generalize hipotoni,
sag ve sol gozde lipodermoid kistler, sag gozde korneal vaskularizas-
yon, sol g6z kapagdi ve sag optik diskte kolobomu bulunmaktaydi.’
LNSS tedavi secenekleri arasinda cerrahi eksizyon, fotodinamik tedavi,
karbon dioksit lazer ve dermabrazyon yer alir.""

Lineer nevus sebaseus tanisi konulan bir hasta dikkatli bir sekilde mua-
yene edilmelidir. Bu hastalara multidisipliner (dermatoloji, néroloji, g6z
hastaliklari, ortopedi ve Uroloji klinikleri) yaklasiimali ve beyin, orbita
MR'I, elektroensefalografi, ekokardiyografi, batin ve Grogenital sistem
ultrasonografileri ve kemik grafikleri ile takip edilmelidir.
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