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Ozet

Amag: Pilomatriksoma veya Malherbe'nin kalsifiye epiteliomasi kilin pluripotent prekirsér matriks hiicrelerinden kéken alan, nadir gérilen,
iyi huylu, sinirli, kalsifiye epitelyal bir timordir. Genellikle bas boyun ve Ust ekstremitelerde, deri veya deri altinda, semptom vermeyen noddl
olarak gorulir. Bu klinik calismada, 20 olgudaki tecriibelerimiz isiginda timérin epidemiyolojisinin, klinik ve histopatolojik bulgularinin, ayirici
tanisinin ve tedavi sonuglarinin tartisiimasi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem: Bu calismada, 2005-2012 vyillar arasinda ¢ocuk cerrahisi kliniklerinde deri alti kitlelere eksizyonel biyopsi uygulanan ve
patolojik olarak pilomatriksoma tanisi alan 20 olgu retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Toplamda 20 olgumuzun 12'si kiz (%60), 8'i erkekti (%40). Tani aldiklarinda hastalarin ortalama yasi 9,6 yildi. Olgularimizin 18
tanesi (%90) tek nodil seklinde, 2 tanesi (%10) ayri lokalizasyonlarda cift nodil seklindeydi. Timor lokalizasyonlari itibari ile %54,5'U bas-
boyun, %31,8'i ekstremite ve %13,6'si gdvdede bulunuyordu.

Sonug: Pilomatriksoma, sik olmamasina ragmen daha ¢ok cocuklarda ve adelosanlarda gorilen cerrahi eksizyon ile tedavi edilebilen benin bir
deri timoradir. Bu olgularin tekrarlama ve hatta metastaz riski taslyan malin formunun atlanmamasi icin histopatolojik ve klinik 6zelliklerinin
dikkatle degerlendirilmesi gereklidir (Tlrkderm 2013; 47: 84-7).

Anahtar Kelimeler: Pilomatriksoma, ¢ocuklar

Summary

Background and Design: Pilomatrixoma calcifying epithelioma of Malherbe is a rare, benign, limited, calcifying epithelial neoplasm that
arises from the hair pluripotent precursor matrix cells. It is usually seen in the head and neck and the upper extremities, in the dermis or
subcutaneous tissues as an asymptomatic nodule. In this study, we discuss the epidemiology of the tumor, clinical and histopathological
findings, differential diagnosis and treatment outcome of pilomatrixoma in the light of our experiences with 20 cases.

Materials and Methods: We retrospectively evaluated a total of 20 cases diagnosed with pilomatrixoma with a pathology evaluation after
excisional biopsy of the subcutaneous mass at pediatric surgery clinics between 2005 and 2012.

Results: Our 20 patients consisted of 12 females (60%) and 8 males (40%). The mean age at the time of diagnosis was 9.6 years. There was
a single nodule in 18 cases (90%) and two nodules in separate places in 2 cases (10%). The tumor localization was in the head and neck in
54.5%, the extremities in 31.8%, and the trunk in 13.6%.

Conclusion: Pilomatrixomas are rare but usually seen in children and adolescents and this benign skin tumor can be treated with surgical
excision. Histopathological and clinical features should be evaluated carefully to prevent missing the malignant form that carries a risk of
recurrence and even metastasis. (Turkderm 2013; 47: 84-7)
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Giris

Malherbe'nin kalsifiye epiteliomasi olarak adlandirilan pilomatriksoma
kilin folikdl matriksinden koken alan benin bir yumusak doku timaoraidr.
Bu timor ilk kez 1880 yilinda Malherbe ve Chenantais tarafindan,
sebase bezlerden olusan kalsifiye bir timoér olarak tanimlanmis,
1961 yilinda Forbis ve Helwig bu timore pilomatriksoma ismini
vermislerdir®.2. TUumadr deri alti yerlesim gOsteren, yavas biyulyen, sert
ve hareketli kitleler seklinde ortaya ¢ikar. Tek nodul seklinde daha sik
goralir iken multipl pilomatriksoma da rapor edilmistir3.4.5. Gergek
insidansi bilinmemekle birlikte %0,03-%0,1 arasinda rapor edilen
calismalar mevcutturt. Ozellikle 20 yas 6ncesinde kadinlarda erkeklere
gore 3:2 oraninda daha sik gorilmektedir!. Pilomatriksomalarin
%50'ye yakini bas ve boyun bdlgesinde, daha az siklikla gévde, kol ve
bacaklarda gordlir?. Ailesel gegis gosterebilen bu timérlerin Gardner
sendromu, Steinert hastaligi ve sarkoidoz ile iliskisi tespit edilmistir3.7.8.9.
Literatlirlerde nadir de olsa timorin malin formlar gosterilmistir.
Pilomatriks karsinoma olarak adlandirilan bu malin formlarin akciger,
kemik, beyin, deri, lenf nodu abdominal organlara metastaz yaptigi
bildirilmistir7.10,11.12_ | jteratlrde pilomatriksoma ile ilgili kisitl veriler
bulunmaktadir. Bu yazida siklikla cocukluk yas grubunda gorilen nadir
deri timorlerinden pilomatriksomaya ait deneyimlerimizi paylasmayi
amacladik.

Gerec¢ ve Yontem

Bu calismada, 2005-2012 vyillari arasinda ¢ocuk cerrahisi kliniklerinde
deri alti kitlelere eksizyonel biyopsi uygulanan ve patoljik olarak
pilomatriksoma tanisi alan 20 olgu retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin yas ve cinsiyetleri, lezyonlarin boyutlar, orijin yeri ve
takiplerinde ntks olup olmadigi degerlendirildi. Tanilar patoloji uzmani
tarafindan patolojik numunelerin analizinden sonra dogrulandi.

Bulgular

Hastalar deri altiyerlesimli, yavas blydyen, sert, iyi sinirlinodl sikayetleri
ile basvurdu. Hastalarda es zamanli baska hastalik saptanmadi. Tim
hastalara basvuru sonrasi cerrahi olarak total eksizyon uygulandi.
Toplamda 20 olgumuzun 12'si kiz (%60) 8'i erkekti (%40). Tani
aldiklarinda hastalar 2 ile 16 yas araligindaydi. Yas ortalamasi 9,6
olarak hesaplandi. Olgularimizin 18 tanesi (%90) tek nodil seklinde,
2 tanesi (%10) ayri lokalizasyonlarda (boyun ve sirtta, toraks duvari ve
kulak arkasinda) cift nodl seklindeydi (Tablo 1). Timér lokalizasyonlari
itibari ile %54,5'0 bas-boyun, %31,8'i ekstremite ve %13,6'si govdede
bulunuyordu (Tablo 2). Timdér boyutlar 0,7 cm ile 3 ¢cm arasinda
degismekteydi. Hastalarin ortalama izlem suresi yaklasik 32 aydi.
Bir hastada 10 ay sonra niks saptanarak re-eksizyon uygulandi. Bu
hastanin patolojik incelemesi pilomatriksoma histopatolojisi disinda
baska bir 6zellik icermiyordu.

Tartisma

Pilomatriksoma, kil folikili matriksinden koken alan genellikle sert,
yavas blylyen, Gzeri normal deri dokusu ile ortili subkutandz veya
dermal kitle olarak gérilen benign bir timordir. Etiyolojisinde travma
ve enfeksiyonun rol oynayabilecedi belirtimekle beraber tam olarak

bilinmemektedir. Kil folikillerinin siklusundaki bir duraksama sonucu
pilomatriksomalarin gelisebilecedi bildiriimektedir13.14.

Moehlenbeck deri timérlerinin %0,12'sinin pilomatriksoma oldugunu
ortaya koymustur’. Erkek kiz orani 2:3 seklindedir, bizim serimizde de
oran ayniydi. Pilomatriksomada bifazik yas dagilimi gésterir. Birincil
olarak %60 oraninda ¢ocuk ve adelosanlari etkilemektedir ki bunlarin
%401 10 yasindan 6nce, %601 20 yasindan dnce gorilmektedir's.
ikincil pik ise alti ve yedinci dekatlarda gérilmektedir?.15. Bizim
serimizde de hastalarin %401 10 yasin altinda %601 18 vyasin
altindaydi. Pilomatriksoma en sik bas-boyun bolgesinde (%51,8), daha
sonra ekstremitelerde (%37,7) ve govdede (%10,5) gorilmektedir’.
Serimizde lokalizasyon oranlari literatiire yakin oranlardadir (Tablo 2).
Cocukluk cadi bas-boyun benin deri timorl icerisinde ikinci siklikta
gorilmesine ragmen pilomatiksoma ayirici tanida siklikla distintilmez.
Bu durum muhtemelen literatirde pilomatriksoma raporlarinin
azligindan kaynaklanmaktadir.

Pilomatriksoma genellikle tek nodil seklindedir. Timor boyutlar
cogunlukla 0,5 ile 3 cm arasinda degismektedir, ancak 15 cm Uzerinde

Tablo 1. Olgularin yas, cinsiyet, lokalzasyon, boyutlari

No | Yag/cinsiyet | Tiimér lokalizasyonu Tiim6r boyutlan
(santimetre)

1 6/K Boyun ]

2 7/K Ust ekstremite 0,9

3 9/K Boyun ve sirtta 0,8 +1

4 12/E Ust ekstremite 1,5

5 14/K Boyun 1.7

6 13/K Alt ekstremite 0,9

7 16/K Bas 0,9

8 10/E Govdetbas 1+1

9 4/K Boyun 0,7

10 2/K Boyun 1

11 10/E Boyun 2

12 10/E Boyun 1.5

13 6/E Ust ekstremite 1

14 12/E Boyun 1

15 10/K GOvde 1,5

16 | 10/K Bas 1

17 8/E Ust ekstremite 2,1

18 | 12/K Ust ekstremite 3

19 12/E Ust ekstremite 2

20 9/K Boyun 1,6 cm

No Lokalizasyon Oran (%)

1 Bas- Boyun %54.5

2.62 Ekstremite %31,8

3 Govde %13,6



86 Varlikli ve ark.
Cocuklarda pilomatriksoma

Tiirkderm
2013; 47: 84-7

de timor bildirilmistir!>.16, Hastalarimizda timor boyutlari 0,8 cm ile 3
cm arasinda degismektedir. Multipl yerlesim gdsteren pilomatriksoma
%2-10 oraninda gorllmektedir!5. Bizim serimizde multipl yerlesim %10
oraninda goruldu. Multipl veya rekdrrent timorlerde Myotonik distrofi
(Steinert hastaligi), Turner sendromu, Gardner sendromu, Rubinstein
Taybi sendromu ve sarkoidoz ile birliktelik bildirilmistir3.15. Bu hastalar
icin uzun slreli takip Onerilmektedir. Hastalarimizin hikayelerinde ve
klinik degerlendirmelerinde herhangi baska bir hastaliga rastlamadik.
TUmor genellikle asemptomatiktir ve birkag ay veya yil gibi bir sire
icinde yavas blydr. Klinik olarak pilomatriksoma soliter, sert, agrisiz, iyi
sinirl, dermal veya subkutan kitleler seklinde gérilmektedir. Lezyonlar
erken dénemde yumusak ve kistik olabilir ancak ileri dénemlerde
karekteristik olarak sert ve iyi sinirlidir. Lezyonun ¢ok ylzeyel yerlestigi
durumlarda Uzerini orten deri telenjektazi veya hemanjiom gibi koyu
kirmizi bir golge, canli mavi veya siyah renk degisikligi gosterebilir?.17.
Hastalarimizin tamami agrisiz, sert sislik sikayeti ile basvurdu.
Radyolojik goruntulemenin  pilomatrikoma icin tanisal degeri az
olarak kabul edilir'8. Yizeysel yerlesimli olmalari nedeniyle radyolojik
gorintileme rutin uygulanmayabilir. Diz rontgen filmleri ile kalsifiye
odaklar, ultranonografi ile posterior yogun akustik golge ile iyi
tanimlanmis, yuvarlak hiperekojen kitle tespit edilebilir. Bylk timorler
veya olagandisi yerlerde uygun cerrahi girisim planlamast icin tomografi
veya manyetik rezonans ile kesitsel goriintileme gerektirebilir. YUzeysel
yerlesimleri nedeniyle hastalarimizin hicbirisine radyolojik gériintlleme
gerekmedi.

Pilomatriksoma, epidermisle iliskisi olamayan, dermis ve subkutan
dokuda vyerlesimli, konnektif dokuyla cevrili, iyi sinirli timaordar.
Tumor epidermisten fibroz doku banti ile ayrilir. Bu fibréz tabaka
deriye yapistyormus gibi bir illizyon olusturur ancak aslinda timor
ile epidermis arasinda bir baglanti bulunmamaktadir. Histopatolojik
incelemede erken lezyonlarda, ortasinda keratin ile karismis hayalet
hicreler (bazoloid hiicrelerin keratinizasyonu sonucu olusan cekirdegi
olmayan eozinofilik hicreler) ve bazoloid hicrelerle doseli kigtk
kistik tUmor adalar gortlmektedir. Adalardaki htcreler sirkiler
konfigirasyonda yerlesim g0sterir, bazofilik ¢ekirdekli hicreler
periferde, cekirdeksiz gdlge hiicreler ise merkezde yerlesim gosterir
Hayalet hicreler (‘ghost’ veya ‘shadow’) pilomatriksoma igin tani
koydurucudur (Sekil 1). Geg lezyonlarda ise genellikle periferal bazoloid
hicreler gortlmezler. Timdér cogunlugu itibariyla hayalet hiicrelerden
ve keratinden olusmaktadir. Ge¢ lezyonlarda, nekroz nedeniyle siklikla
kalsifikasyon ve bazen de ossifikasyon gorilebilmektedir. Ayrica hem
erken hem de geg lezyonlarda timor cevresinde yabanci cisim iltihabi
graniilasyon dokusu izlenebilir (Sekil 2)18.19. invaziv formlar ekarte
etmek icin dikkatli histolojik calisma yapmak gerekir; ¢linkd nadir
olmasina ragmen imkansiz degildir. Malin formlarda daha buyuk epitel
hiicre komponenti, indiferansiye bazoloid hicreler kimesi, atipik
hicreler, kan damari ve kapsiler doku invazyonu gorillr'2. Literatiirde
metastaz gosteren malin pilomatriksoma olgulari  bildirilmistir3.12.
TUm hastalarimizin histopatolojik bulgulari tipik pilomatriksoma ile
uyumluydu ve malin transformasyon géstermiyordu.

Ayirici tani timorln  lokalizasyonuna gore dedisiklik gosterebilir.
Bas-boyun bolgesinde boyun orta hatta dermoid kist, preaurikiler
bolgede parotis timorleri, sebase kist, kalsifiye hematom, brankial
artik, dev hiicre timord, diger bolgelerde epidermal inkllzyon
kisti, lenfadenopati, yabanci cisim reaksiyonu ve lipom ayirici tanida
dustnllmesi gerekir.15.

www.turkderm.org.tr g I
&

o'el
S

Spontan regresyon gdéstermeyen pilomatriksomanin tedavisi basit
eksizyondur. Tumor total olarak cikarildigi zaman genellikle rekirrens
gbzlenmez. TUmdr, deri ylizeyine yakin ise rezidl timor kalmasini
Onlemek icin Gzerindeki deri dokusu ile birlikte eksize edilerek
cikartilmalidir. Timor cevre dokulara yapisik veya sinirlari iyi bir sekilde
tanimlanmamis ise maliniteden stiphe edilmelidir. Eksizyonun 1-2 ¢cm
genisletilerek yapilmasi lokal rekirrens riskini minimalize eder3.16.18,
Literatiirde yetersiz eksizyona bagl surekli lokal niks bildirilmistir3.
Bizim hastalarimizdan biri on bir aylik takip sonrasi rekirrens gelisti
(%5). Re-eksizyon yapilan hastanin daha sonraki 5 yillik takiplerinde
reklrrens gorilmedi. Mayadagl ve arkadaslari pilomatriksoma
zemininde 3 kez niks sonrasi gelisen pilomatriks karsinoma olgusu
bildirmislerdir’. Basta akcigerler olmak Uzere lenf nodu, karaciger,
plevra, bobrek ve kalbe metastaz bildirilmistir10-12,20,

Sonug olarak pilomatriksoma, sik olmamasina ragmen daha cok
cocuklarda ve adelosanlarda gorilen cerrahi eksizyon ile tedavi
edilebilen benin bir deri timoridur. Klinik olarak tanisinin konmasi
zor olsa da, pilomatriksomanin palpasyon Ozellikleri ve vyerlesimi

Sekil 1. Erken donemde periferde bazofilik cekirdekli hucreler (ok
isaretli), merkezde hayalet hiicreler (x40 )

Sekil 2. Ge¢ dénemde kalsifikasyon ve granllamatdz inflamasyon
hicreleri (x20)



Turkderm
2013; 47: 84-7

Varlikl ve ark.
Cocuklarda pilomatriksoma

87

yonlendiricidir. Bu olgularin tekrarlama ve hatta metastaz riski tagiyan
malign formunun atlanmamasi igin histopatolojik ve klinik 6zelliklerinin
dikkatle degerlendiriimesi gereklidir.
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