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Psddobiilléz anetodermik pilomatrikoma

Pseudobullous anetodermic pilomatricoma
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Ozet

Pilomatrikoma (PM) kil matriksi ve kil saftinin primitif hicrelerinden kéken alan; ¢ogunlukla bas, boyun ve Ust ekstremitelerde gérilen
asemptomatik, yavas blylyen, benin bir deri timoridur. Tipik lezyon genellikle soliter, sert kivamli, Gzeri normal veya eritemli deri ile 6rtild,
buydkltkleri 0,5 ile 3 cm arasinda degisen, derin yerlesimli dermal veya subkutandz noddl ile karakterizedir. Nadir gorilen atipik PM formlari
icinde yer alan bull6z ve anetodermik PM formlarinda lezyonlarin tGzerinde bill6z gorinti olusabilmektedir. Burada sag kolunda tzerinde kalin
duvarli gevsek bulléz goriniim izlenen anetodermik PM’li 11 yasinda bir kiz olgu sunulmaktadir. (Turkderm 2013; 47: 114-6)

Anahtar Kelimeler: Adneksiyal timér, pilomatrikoma, bulloz gértinim, billoz pilomatrikoma, anetodermik pilomatrikoma

Summary

Pilomatricoma (PM) is an asymptomatic, slowly growing, benign skin tumour originating from primitive cells of the hair matrix and hair shaft
and appears mostly on the head, neck, and the upper extremities. Typical lesion is usually characterized by a solitary, firm, deep-seated dermal
or subcutaneous nodule, covered by normal or erythematous skin, and usually varying in size from 0.5 to 3 cm. Bullous appearance can occur
on the lesions of bullous PM and anetodermic PM which are located in the rare atypical forms of PM. Here, we present an 11-year-old girl with

an anetodermic PM on her right arm that showed thick-walled flaccid bullous formation over it. (Turkderm 2013; 47: 114-6)
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Giris

Pilomatrikoma (PM) genellikle dlzgln ydzeyli, sert kivamli,
mobil fakat deriye yapisik, boyutlari 0,5 ile 3 cm arasinda
degisen, yavas blylmeye egilimli, normal deri renginde ya
da pembe-mavi renkli subkutandz soliter bir kitle seklinde
karsimiza cikar. inflamasyon veya (lserasyon yoklugunda
cogunlukla asemptomatik olan lezyonun Uzerindeki
epidermiste bazen renk degisikligi, atrofi, keratinizasyon
veya erozyon gibi bulgular izlenebilmektedir'.2. Siklikla bas,
boyun ve Ust ekstremitelerde yerlesen lezyonlar daha nadir
olarak govde ve alt ekstremitelerde de gorilebilmektedir!->.
Cok nadir de olsa malin dénlsiim gosterebilen PM'nin
klasik formuna ilaveten multipl, malin, perforan, billéz ve
anetodermik olmak Uzere nadir gérilen atipik PM formlari

da tanimlanmistir6-17. Burada sag kolundaki PM lezyonu
Uzerinde kalin duvarli gevsek psddobulléz goriinim izlenen
ve histopatolojik olarak anetodermik 6zellikler saptanan 11
yasinda bir kiz olgu sunulmaktadir.

Olgu

Sag kolundaki sert kabariklik yakinmasi ile basvuran
11 yasindaki kiz olgu bu lezyonun yaklasik bes ay 6nce
kendiliginden ve kicUk bir sertlik seklinde olusarak zamanla
bUyuklugunun arttigini ve Gg ay 6nce de Uzerinde yumusak
kivamli kabarcik benzeri bir gérinim meydana geldigini
tanimlamistir. Olgumuzun 6zge¢misinden bu yakinmalarina
herhangi bir semptomun eslik etmedigi ve lezyon bodlgesine
herhangi bir travma &yklstinin olmadigi belirlenmistir.
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Ayrica kendisinde veya ailesinde daha 6ncesinde benzer bir
lezyon gorllmedigi tanimlanan olgumuzun soyge¢mis ve sistem
sorgulamasinda herhangi bir 6zellik belirlenmemistir.

Olgumuzun dermatolojik muayenesinde sag Ust kolun yan yiiziinde
2,2x1,6 cm boyutunda dlzglin ylzeyli, ovoid yapili, agik viyolase renkli,
kalin duvarli gevsek psédobilléz gérinimin altinda palpasyonla
yaklasik 1,7x1,5 cm capli sert kivamli bir noddl izlenmistir (Resim 1).
Lenf nodu muayenesinde bdlgesel lenfadenopati saptanmamistir.
Total olarak cikarilan lezyonun histopatolojik incelemesinde PM ile
uyumlu olarak hayalet ve bazaloid hiicre adalari, yer yer multintkleer
dev hcreler iceren granilasyon dokusu alanlari ve dermiste yer
yer genislemis lenfatik damarlar izlenmistir (Resim 2a, b). Ayrica
izlenen 6demli alanlarin Alcian mavisi ile negatif boyanmasi miksoid
gorinim olarak degderlendirilmistir. Lezyonun Ustlindeki dermiste
azalmis kollagen demetler ve elastik liflerin belirlendigi anetodermik
dedisiklikler ile uyumlu bulgular saptanmistir (Resim 3a, b). Olgumuza
bu klinik ve histopatolojik bulgular esliginde psédobilléz anetodermik
PM  tanisi konulmustur.

Tartisma

ilk kez 1880 yilinda Malherbe ve Chenantais tarafindan Malherbe’nin
kalsifiye epitelyomasi veya Malherbe timori olarak tanimlanmis
olan PM, kil folikili matriks hulcrelerinden kdken alan derin
dermal veya subkutantz yerlesimli soliter bir deri timoradirt.2.
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte lezyonlarin olusumunda
travmanin rol oynayabilecegi belirtilmis, 6zellikle ailesel olan multipl
ve tekrarlayic PM'larda 3p22-p21,3 lokusundaki beta katenin gen
mutasyonlari saptanmistir’.2.8. Hayatin ilk iki dekadi icinde en sik
gorilen benin adneksiyal timoér olmasina ragmen preoperatif
dogru tani oranlarinin %28,9 ile %43 arasinda degistigi bildirilmistir.
Ozellikle atipik lokalizasyonlu, degisik kivamdaki ve (izerinde
punktum benzeri gérliniimu olan kistik lezyonlarin goérildigu ve
klinik olarak kalsifikasyonun izlenmedigi durumlarda epidermoid

Resim 1. Sag Ust kolun yan ylzinde acik viyolase renkli, Gzerinde
kalin duvarli gevsek bl benzeri gorinimun izlendigi pilomatrikoma ile
uyumlu sert kivamli noddl.

veya dermoid kist, lipom, dermatofibrom, dejenere fibroksantom,
steatokistoma simpleks, kalsifiye hematom, hemanjiom ya da lenf
nodlari, brakial yarik kalintilari veya preaurikular sinuslar gibi diger
benin olusumlar ile karisabilmektedir2.3. Klasik PM histopatolojisinde
periferde cekirdekleri korunmus bazaloid hicreler ve merkezde
keratinizasyon sonucunda olusan c¢ekirdeksiz eozinofilik hayalet
hicreler ile karakterize iyi organize olmus hiicre adalarindan olusan
bag dokusu kapsultyle cevrilmis iyi sinirli bir timoér gorilmektedir.
Ayrica bu bulgulara siklikla granilomatoz inflamasyon, yabanci cisim
dev hiicreleri ve distrofik kalsifikasyon da eslik etmektedir2:4.5.

PM’lar igcinde bizim olgumuzdakine benzer tarzda billéz gorlintlye
neden olabilecek olan klinik formlar, nadir gorilen billéz ve
anetodermik formlardir. Bllloz PM'da altta palpe edilebilen sert
timorlin Uzerinde kalin duvarl gevsek bll benzeri bir gorinim
izlenmektedir. Histopatolojisinde derin dermisteki tipik PM 6zelliklerini
gOsteren timorln Gzerinde Alcian mavisi ile negatif boyanan miksoid
gorinimld dermal 6dem, ¢ok sayida kiictik kan damarlari ve kronik

Resim 2. a) Tipik pilomatrikoma morfolojisi ile uyumlu en altta hayalet
hlicre tabakasi, daha Ustte bazaloid hiicre proliferasyonu ve ¢evrede
yabanci cisim reaksiyonu (HE x20); b) Lezyon Uzerindeki alanda
genislemis lenfatik damarlar (HE X4).

Resim 3. a) Elastik doku boyamasiyla lezyon cevresindeki deride elastik
liflerin normal gorinimd (Verhoeff-van Gieson X20); b) Lezyonun
Ustlindeki dermiste elastik liflerin azalmis gériinimu (Verhoeffvan
Gieson X20).
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inflamatuvar hiicre infiltrasyonu ile iliskili genislemis lenfatik damarlar
gorilmektedir!.612_ ilk kez 1943 yilinda tanimlanan ve tim PM'li
olgularin %2’sini olusturan anetodermik form ise klinik olarak gevsek,
sarkik veya kese benzeri bir lezyon seklinde gorulebilecegi gibi, keloid
veya hipertrofik sikatris benzeri ya da burusuk ve oldukga katlantili
atrofik deriyle 6rtdli psédobilléz gérinimli bir lezyon seklinde
de karsimiza ¢ikabilir. Anetodermik PM formunun histopatolojisinde
lenfatik dilatasyon ve dermal 6dem yaninda anetodermik degisiklikler
ile uyumlu olarak elastik liflerde azalma ve kollajen liflerde
glicstizlesme belirlendigi bildirilmistir'3-17. Bazi yazarlar tarafindan
billoz goérinime yol acan bu iki klinik formun psédobdilléz veya
lenfanjiektatik form olarak adlandirilan benzer antiteler oldugu
ileri strllmekle birlikte, billz PM'da histopatolojik olarak gergek
bir dermal bulin gortlmesi ile PM'nin  anetodermik dedisiklik
gosteren formundan ayirt edilebilmesinin mimkin olabilecegi ileri
sUrGlmUstar. Balléz gorGnimli PM'si olan olgularin ayirici tanisinda
ayrica bllléz morfea, penisilamine sekonder gelisen dermal bulléz
lezyonlar, lenfanjiom ve kutantz lenfoma da distntlimelidir!1.12,
Bizim olgumuzda histopatolojik olarak anetodermik dedisikliklerin
izlenmesi ancak gercek bir dermal bil formasyonunun izlenmemesi,
klinik olarak izlenen kalin duvarli gevsek psodobilléz gérinimin
anetodermik PM formu ile uyumlu oldugunu distundlrmektedir.

PM’li olgularda bulléz gérinimin olusum mekanizmasi tam olarak
bilinmemekle birlikte temel olarak PM sert yapisinin neden oldugu
lenfatik obstriksiyonun primer rol oynadigi dustinilmektedir. Bunun
sonucunda olusan lenfatik sivi konjesyonu, lenfatik damarlarda
dilatasyon, lenfatik sizinti ve timdéri cevreleyen dermisteki ¢dem
billéz gorintlye neden olmaktadir’9. Bununla birlikte literatiirde
mekanik irritasyon ve kdpek tirmalamasi ile iliskili nadir olgu bildirileri
de mevcuttur9.11.12_ Diger bir teori ise Ozellikle mekanik irritasyon
varliginda tUmor hicreleri ve/veya inflamatuvar infiltrasyondaki
hiicrelerin elastolitik inflamatuvar enzimler Ureterek kollajen ve
elastik doku kaybi ile lenf damarlarinda destrlksiyon ve dilatasyon
olusumuna yol actigi seklindedir8.1>. Bu nedenle tipik PM’larin bas
ve boyunda lokalize olmasina karsin, anetodermik formun devamli
basin¢ veya mekanik irritasyona maruz kalinmasinin etkisiyle bizim

olgumuzda oldugu gibi ekstremite, omuzlar veya gévdede yerlestigi
bildirilmistir15.

Sonug olarak, bizim olgumuzda histopatolojik olarak ¢ok sayida
genislemis lenfatik ve kan damarlarinin gérilmesi yaninda anetodermik
degisikliklerin de belirlenmesi PM’larda biilléz gériinimin olusumunda
lenfanjiektatik ve anetodermik degisikliklerin roliinl desteklemektedir.
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