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Atipik prezentasyon gosteren perforan pilomatriksoma:
Nadir bir klinik varyant

Perforating pilomatrixoma showing atypical presentation: A rare clinical variant

© Nevra Seyhan, @ Ilhan Meral
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Malharbe'nin kalsifiye epitelyomasi olarakta bilinen pilomatriksoma kil folikiilinden kaynaklanan nadir, selim bir deri timoriddr. En sik bas
boyun bolgesinde yerlesim gostermektedir. Kadin/erkek orani 3/2"dir. Derin subkutan yerlesim gosterir ve hayatin ilk iki dekadinda ortaya ¢ikar.
Capi 0,5 cm ile 3 cm arasinda degismektedir. Birden fazla lezyon gorilmesi nadirdir. Histopatolojik olarak bazoloid hiicreler ve gélge hiicreler ile
karakterizedir. Perforan (ekzofitik) tipi nadir bir klinik varyanttir. Tedavisi cerrahi eksizyondur. Olgumuz pilomatriksomanin az rastlanan bir klinik

varyantina dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Pilomatrixoma, atipik prezentasyon, bilateral yerlesim

Abstract

Pilomatrixoma, also known as calcifying epithelioma of Malherbe, is a rare benign skin tumor arising from hair follicle stem cells. The most
common localization is the head and neck region. Female/male ratio is 3/2. It shows deep subcutaneous placement and occurs in the first two
decades of life. Its diameter ranges from 0.5 cm to 3 cm. Multiple lesions are rarely seen. Histopathologically it is characterized by basoloid and
ghost cells. Perforating type is a rare clinical variant. Treatment is surgical excision. Our case is presented to draw attention to a rare clinical
variant of pilomatrixioma.
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Giris

Malharbe'nin  kalsifiye epitelyomasi olarak da bilinen
pilomatriksoma kil follikillerinden  kdken alan  selim
bir timordir. ik kez 1880'de Malherbe tarafindan
tanimlanmistir’. Deri timorleri icerisinde %0,1 oraninda
gorllmektedir. Genelde hayatin ilk iki dekadinda rastlanir?.
Olgularin %50’ye yakin kisminda kitle bas boyun bélgesinde,
daha seyrek olarak da govde ve ekstremitelerde gordlir®.
Klinik olarak pilomatriksomalar dizgln sinirli soliter agrisiz
subkutan timorlerdir. Siklikla deri veya deri altinda sert,
kirmiz-mavi renkli tek kitle olarak gérilmektedir. Uzerindeki
deriye fiksedir ancak bazen mobil olabilir. Epitelyal incelme
hatta Ulserasyon olusabilir. Beyaz irkta daha sik gordlir ve

kadin-erkek orani 3/2'dir*. Lezyon yavas blyime gosterir.
Multipl lezyonlar %3,5 oraninda bildirilmistir®. Kesin tani
histopatolojik olarak konur. Tedavisi cerrahi eksizyondur. Bu
yazida olgu sunumu esliginde timaoriin klinik ve histopatolojik
ozelliklerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Olgu Sunumu

On yedi yasinda kadin hasta poliklinigimize her iki kolunda
kitle sikayeti ile basvurdu. Hasta anamnezde Onceleri deri
altinda eline gelen kigik ve mobil kitlelerin 6-7 yil icinde
yavas yavas blyuduguni, capinin giderek arttigini belirtti.
Ozgecmis ve soygecmisinde dzellik yoktu. Sistemik bulgular
ve laboratuvar bulgular normaldi. Fizik muayenede sag ve
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sol kolda ekstensor ylzde simetrik yerlesimli, epidermisin bitinligind
bozarak deride disaridan gorlnir hale gelmis, sert fikse iki adet
kitle tespit edildi (Resim 1, 2). Kitlelerin Gzerini 6rten deri morumsu
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Resim 1. Sol kolda lokalize kitle

Resim 2. Sag kolda lokalize kitle
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Resim 3. Mikroskobik incelemede gériilen ghost (hayalet hiicreler)
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diskolorasyon gostermekteydi. Kitleler genel anestezi altinda, etraf
saglam dokudan 2-3 mm salim gériinimli dokuyla beraber total olarak
eksize edilerek, primer sittre edildi. Kesin histopatolojik tani amaciyla
patolojiye gonderildi. Mikroskopik incelemede yabanci cisim dev
hicreleri ve kalsifikasyon alanlari da iceren periferal ve santral yerlesimli
bazaloid hicre adalari yani sira, genis eozinofilik keratinize hayalet
hlcrelerinden olusan neoplazm izlendi. Histopatolojik inceleme sonucu
pilomatriksoma olarak bildirildi (Resim 3, 4). Hastanin 1 yillik takibinde
rekirrens olmadi.
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Resim 4. Histopatolojik inceleme psammom kalsifikasyon alanlarini
gostermektedir

Tartisma

Pilomatriksoma genelde vyavas blylyen asemptomatik selim bir
tUimaordar. Her yasta gorulebilir, ancak hastalarin %601 20 yas altindadir.
Cap1 0,5 ile 3 cm arasinda degismektedir®. Gelisimi genellikle yavastir ve
aylar ve yillar alabilmektedir. Timor en sik gorildigu bélge olan bas-
boyun bdlgesi haricinde siklik sirasina gore Ust ekstremite, gévde ve alt
ekstremite bolgelerinde gorilebilmektedir.

Olgularin % 2-3'linde tumdr multipldir. Multipl familyal pilomatriksomalar
miyotonik distrofi, Gardner sendromu, Rubinstein-Taybi ve Turner
sendromu ile iliskilidir’. Bilateral lokalizasyon insidansi %2-3"tur.
Etiyolojisinde farkli etkenler belirtimekle birlikte neden tam olarak
bilinmemektedir. Beta-katenin genindeki tekrarlayan mutasyonlarin
sorumlu  oldugu, son vyapilan arastirmalarda  gosterilmistir®.
Pilomatriksoma irregliler epitel hicre adalarindan olusan derin
subepidermal bir timordir. Histopatolojik karakteristik olarak merkezde
hayalet hicreleri ile periferde yerlesen bazofilik cekirdekli hicreler
icerirler. Bunun yaninda yabanci cisim dev hicreleri de gortlmektedir.
Kalsifikasyon olgularin %70-95'inde bulunmaktadir genellikle hayalet
hicreler etrafindadir. Bazoloid hicrelerde, hicresel pleomorfizm,
yiksek mitotik aktivite, lokal veya vaskiler invazyon mevcut ise
pilomatriks karsinoma tanisi konulmakta olup bu pilomatriksomanin
malign transformasyon gosterdigini isaret etmektedir. Rekirrens
insidansi dusuktdr. Rekurrensler pilomatriksomanin malign varyant
olan pilomatriksoma karsinomayi distndlrmelidir. Ultrasonografi,
manyetik rezonans gorlntileme ve bilgisayarll tomografide timaor
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iyi sinirli soliter subkutan bir kitle seklinde gorintilenir. Diiz grafilerse
kitledeki kalsifikasyonu gosterir Ayirici tanida epidermal kist, kalsifiye
lenfadenopati, kemiklesmis veya kalsifiye hematom, yabanci cisim,
diger benign ve malign yumusak doku timorleri distnilmelidir®.
Pilomatriksoma  komponentlerinden ~ bir ~ kisminin  epidermisin
butlnlGgunu bozarak epidermis ylzeyine ¢ikmasi (transepidermal
eliminasyon) perforan pilomatriksoma olarak adlandirilir™.

Spontan regresyon gorilemeyecedi icin dnerilen tedavi metodu komplet
cerrahi eksizyondur. Eksizyonda 1 cm lateral cerrahi sinir gerekir. Cerrahi
sonrasl %2-6 oraninda niiks bildirilmistir'. Eger timaor dermise yapisiksa
lezyonu Uzerindeki deri ile birlikte eksize etmek gerekebilir.

Olgumuz seyrek gorilen perforan tipte olmasi, her iki Ust ekstremitede
simetrik sekilde lokalizasyon gostermesi nedenleriyle pilomatriksomanin

nadir bir klinik varyanti olarak karsimiza ¢ikmistir.
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