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Özet

Lineer nevus sebaseus sendromu (LNSS), göz, iskelet, sinir, kardiovasküler ve ürogenital sistem anomalilerinin görüldüğü nadir bir
fakomatozdur. Koristom ve kolobomlar LNSS'de sık görülen göz bulguları olmakla beraber kompleks koristom oldukça nadirdir.
Biz burada doğumdan itibaren yüz, boyun ve saçlı derisinde sarı renkli alopesik plağı ve histopatolojik olarak koristom ile uyum-
lu episkleral bölgede kitlesi bulunan ve bir yıl sonra epileptik nöbetleri eklenen hemimegalensefalinin eşlik ettiği 3 yaşında bir
erkek çocuk olgu sunuyoruz. (Türk derm 2011; 45: 155-7)
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Sum mary

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. (Turk derm 2011; 45: 155-7)
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Gi rifl

İlk olarak 1895 yılında Jadassohn lineer dizilimde sarı renkli

konjenital lezyonlar tarif etmiştir.1 Lineer nevus sebaseus sen-

dromu (LNSS), birçok sistem anomalilerinin eşlik ettiği 1000

doğumda 1 görülen nadir bir fakomatozdur.2 Mental retardas-

yon ve epileptik nöbetler en sık görülen santral sinir sistemi

bulgularıdır. Gözde ise en sık koristom ve kolobomlar görül-

mektedir. Kompleks koristom, 2 veya daha fazla normal doku-

nun ektopik bir lokalizasyonda çoğalması durumudur ve daha

nadirdir. Epilepsi genellikle hemimegalensefali olan hastalarda

ortaya çıkar. Hemimegalensefali, serebral hemisferin tek taraf-

lı genişlemesidir. 

Olgu 

Üç yaşında erkek çocuk kliniğimize saçlı deride, yüzde ve boyun-

da doğumdan beri var olan sarı renkli plak lezyonu nedeniyle

getirildi. Hastanın soygeçmişinde özellik yoktu. Zeka gelişimi

yaşına göre normaldi. Sağ gözde görme kaybı mevcuttu.

Dermatolojik muayenede, sağ temporal bölgeden sağ yanak

ve boyuna uzanan sarı renkli saçlı deride alopesiye yol açan

plak saptandı (Resim 1a, b, c). Sağ göz sklerasında irisin netli-

ğini bozan eritemli kitle mevcuttu (Resim 2). Yapılan batın ult-

rasonografisi (USG), iskelet sistemi radyografileri, elektrokardi-

yografi (EKG) ve ekokardiyografide patoloji saptanmadı.

Hastanın sağ gözde görme kaybı olmasına rağmen orbita
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manyetik rezonans (MR) incelemesi normaldi. Saçlı deriden alınan
punch biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde papiller ve
süperfisyal retiküler dermiste çok sayıda sebase gland saptandı. Sebase
glandların bazıları saç folikülleri ile birliktelik göstermekteydi. Göz has-
talıkları kliniği tarafından sağ skleradan alınan biyopsi materyalinin his-
tolojik incelemesinde ise fibröz ve adipöz doku, lakrimal gland ve kıkır-
daktan oluşan kompleks koristom saptandı. Hastanın takipleri sırasında
epileptik nöbetleri ortaya çıktı.
Çekilen beyin MR’ ında sağ hemimegalensefali, hemiserebral atrofi (sağ
temparoparietal lob hipoplazisi), sağ subaraknoidal ve sağ lateral ven-
triküler genişleme saptandı (Resim 3). Tüm bu lezyonların epileptik
nöbetlere sebep olduğu düşünüldü ve nöroloji kliniği tarafından hasta-
ya sodyum valproat 500 mg/gün tedavisi başlandı. 
Bu bulgular ışığında hastaya, oküler kompleks koristom ve hemimega-
lensefalinin eşlik ettiği lineer nevus sebaseus sendromu tanısı konuldu .
Beş yaşında kornea transplantasyonu ve lezyonun profilaktik olarak
eksizyonu planlanan hastaya poliklinik takibi önerildi. 

Tartışma

LNSS insidansı 1000 doğumda 1'dir.2 LNSS'nun olası sebebi nöral tüpün
ektodermden ayrılmasını takiben gebeliğin 4. haftasından önce nöro-
ektodermin anormal olarak gelişmesidir. LNSS'lu hastaların %84'ünde
lezyonlar yüzde, yaklaşık %50'sinde ise saçlı deri, boyun ve alında yer-
leşir. Lezyonlar bizim olgumuzda olduğu gibi çoğunlukla tek taraflı yer-
leşme eğilimindedir (nevus unius lateralis). Saçlı derideki lezyonlar saç
kaybına sebep olur. Yaş ilerledikçe lezyonlar daha belirgin, koyu renkli,
verrüköz ve hiperkeratotik karakter kazanır. LNSS oluşumu sporadiktir
(non-Mendelian kalıtım). 
Nörolojik bulgular, nöral, glial doku ve damarsal yapıların anormal geli-
şimine bağlı olarak ve çoğunlukla saçlı deri ve yüz yerleşimi olan hasta-
larda ortaya çıkar. En sık görülen klinik bulgular epileptik nöbetler
(%75) ve mental retardasyondur (%60).3 Epileptik nöbetler genellikle
yaşamın ilk yılı içinde ortaya çıkmasına rağmen bizim olgumuzda üç
yaşından sonra oluşmuştu. Olguların %72'sinde hemimegalensefali,
lateral ventrikül genişlemesi, serebral korteks displazisi gibi kranial ve
serebral anomaliler bildirilmiştir.4 Nevüs yüzde hangi tarafta yerleşmişse,
hemimegalensefali de aynı tarafta yer alır. Tüm bu sayılan kranial ve
serebral değişiklikler bizim olgumuzda da mevcuttu.
Göz anomalileri LNSS'lu olguların %50'sinde görülür. En sık görülen bul-
gular koristom ve kolobomlardır. Koristom, normal bir dokunun olma-
ması gereken bir lokalizasyonda bulunmasıdır. İkiden fazla ektopik
dokunun varlığı ile karakterize olan ve bizim olgumuzda da var olan
kompleks koristomlara ise oldukça seyrek rastlanmaktadır.5 LNSS'da
optik sinir hipoplazisi görme kaybına yol açabilir. Epibulbar koristomla-
rın erken dönemde eksizyonu önerilmektedir.
İlerleyen yaşla beraber, Wilm's tümörü, tükrük bezi adenokarsinomu,
özofagus ve mide karsinomu gibi malinite insidansında da artış bulun-
maktadır.6 Nevus sebaseus çoğunlukla asemptomatiktir. Kozmetik
sebepler ve malinite gelişim potansiyeli nedeniyle, bazı otörler puberte-
den önce hatta çocukluk döneminde lezyonun profilaktik eksizyonunu
önermektedirler.7 LNSS'lu olgular ayrıca iskelet, kardiovasküler ve üro-
genital sistem anomalileri açısından de takip edilmelidir. Ülkemizden de
LNSS tanısı almış olgular bildirilmiştir. Bu olgulardan birinde LNSS lez-
yonlarına ek olarak beyinde bilateral frontotemporal bölgede, sol sere-

Resim 1a: Lineer lezyonun önden görünüşü 1b: Sağ temporal
bölgede alopesik plak ve sağ yanakta sarı renkli nevus sebaseus
lezyonu 1c: Lineer lezyon boyuna doğru devam etmekte

Resim 2. İrisin netliğini bozan episkleral kompleks koristom 
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Resim 3a. Beyin MR incelemesinde sağ hemimegalensefali, hemi-
serebral atrofi (sağ temparoparietal lob hipoplazisi), sağ suba-
raknoidal genişleme (kırmızı ok) 3b: Sağ lateral ventrikülde
genişleme (kırmızı daire)
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bellum ve hipokampüste atrofi ve bilateral unkal displazi mevcutken8 ,
diğer olguda ise temporoparietal bölgede alopesi, generalize hipotoni,
sağ ve sol gözde lipodermoid kistler, sağ gözde korneal vaskülarizas-
yon, sol göz kapağı ve sağ optik diskte kolobomu bulunmaktaydı.9

LNSS tedavi seçenekleri arasında cerrahi eksizyon, fotodinamik tedavi,
karbon dioksit lazer ve dermabrazyon yer alır.10,11

Lineer nevus sebaseus tanısı konulan bir hasta dikkatli bir şekilde mua-
yene edilmelidir. Bu hastalara multidisipliner (dermatoloji, nöroloji, göz
hastalıkları, ortopedi ve üroloji klinikleri) yaklaşılmalı ve beyin, orbita
MR’ı, elektroensefalografi, ekokardiyografi, batın ve ürogenital sistem 
ultrasonografileri ve kemik grafikleri ile takip edilmelidir.
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