Sentrofasiyel Lentiginozis: Bir Olgu
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Ozet

Amag: Sentrofasiyel lentiginozis burun ve yanaklarda kelebek
tarzinda izlenen cok sayida lentijinlerle karakterize bir klinik
tablodur. Mevcut lentijinlerin haricinde, eslik edebilecek
iskelet sistemi ve noropsikiyatrik degisiklikler agisindan
hastalik 6nem tasir.

Olgu Sunumu: 12 yasinda erkek cocuk, yiiz yerlesimli gegmeyen
lekeler nedeniyle bagvurdu. Yapilan incelemelerde
lentijinlerin yaninda noropsikiyatrik ve dental patolojiler de
saptandi. Psikiyatrik tedaviyi kabul etmeyen hastaya,
giinesten koruyucular ve topik nemlendiriciler 6nerildi.

Sonug: Noropsikiyatrik degisiklikler, xifoid proses yoklugu,
umblikal herni, spina bifida ve lumbal hipertrikozun da eslik
edebilecegi sentrofasiyel lentiginozis nadir goriilen bir klinik
tablo olsa da, yiizde lentijinlerle basvuran hastalarin ayirici
tanisinda akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Sentrofasiyel lentiginozis, Yiiksek damak,
Noropsikiyatrik bozukluk
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Summary

Aim: Centrofacial lentiginosis is consisted of numerous lentigines
located on the nose and cheeks in a butterfly-like pattern.
Apart from lentigines, there may exist skeletal and
neuropschiatric disorders.

Case report: A 12-year-old boy visited our clinic with persistant
spots located on his face. Psychiatric and dental pathologies
were also found. The patient refused psyciatric therapies.
Sunblockers and topical emolients were advised.

Conclusion: Neuropsychiatric changes, absence of xyphoid
process, umblical hernia, spina bifida and lumbal
hypertrichosis may also found in centrofacial lentiginosis.
Although it is a rare disorder, centrofacial lentiginosis
should be kept in mind in patients with facial lentigines.

Key Words: Centrofacial lentiginosis, High palate,
Neuropsychiatric disorder
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Sentrofasiyel lentiginozis (SFL) burun ve yanaklarda
kelebek tarzinda izlenen ¢ok sayida lentijinlerle karakterize
bir klinik tablodur. Hayatin ilk yillarinda baslamasi ve 8-
10 yaslarina kadar artmas: tipiktir (1). Bu yazida, SFL
tanis1 konup aragtirllan 12 yasinda bir erkek hasta
sunulmaktadir.

Olgu

12 yasinda erkek cocuk, yiizdeki lekelenmeler ve
yaralar nedeniyle bagvurdu. Hastanin hikayesinden bu
lekelerin, hasta bir yasindayken basladigi ve yaz-kis
farketmeksizin giderek arttig1 6grenildi. Ailede benzer
sikayeti olmayan hastanin alti yasindaki erkek kardesinde
konjenital tek tarafli bobrek agenezi ve konjenital anfizem
vardi. Anne-baba akrabaligi yoktu. Yiizdeki yaralarin,
hasta sinirlendigi zaman kendisi tarafindan yapildigi ve 8
yasa kadar siiren noktiirnal eniirezis oldugu Ogrenildi.
Dermatolojik muayenede, yiizde, 6zellikle burun iizeri ve
ucunda lokalize olan 1-2 mm’lik multipl lentijinlerin alina
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ve yanaklara dogru yayildigr dikkati cekiyordu (Sekil 1).
Oral ve genital mukozasi dogal olan hastanin kol ve
bacaklarinda, govdesinde izlenmeyen, asir1 kserozis ve
iktiyoziform degisiklikler mevcuttu. Klinik olarak SFL
tanis1 konan hasta, eslik edebilecek diger patolojiler
acisindan tarandi. Yiiksek damak, ii¢ tarafli bes numarali
dis germlerinin yoklugu disinda sistemik patoloji
saptanmadi (Sekil 2). Yogun anksiyete de izlenen hasta
psikiyatrik  yaklagimlar1  kabul etmedi. Giinesten
koruyucular ve topik nemlendiriciler 6nerilen hasta halen,
takiplere gelmektedir.

Tartisma

Ik kez 1941 yilinda Touraine tarafindan tariflenen
SFL, burun, ¢ene bolgeleri gibi yiiziin ortasinda daha
belirgin olan, ancak, alin, goz kapaklar1 ve iist dudakta da
yerlesen kelebek tarzi lentijinlerle karakterize bir

sendromdur.  Genellikle cocukluk caginda  goriiliir.
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Sekil 1. Hastanin yiiziindeki multipl lentijinler, yer yer
ekskoriasyon izleniyor.

Sekil 2. Hastanin dislerinin panoramik filminde ii¢ tarafli bes
numarali disler ve dis germlerinin olmadig izleniyor.

Tourain’in serisinde en ileri yas 40 iken, Dociu’nun
serisinde 54 yasinda bir olgu bildirilmistir (2). Otozomal
dominant gegis gosterdigi bilinse de heniiz genetik lokiis
tanimlanamamustir (3).

SFL’de yukarida belirtilen lentijinlerin haricinde ¢ikik
alin, giivercin gogsii, ksifoid proses yoklugu, umbilikal
herni, kifoz, spina bifida ve lumbal hipertrikoz bulunabilir.
Bizim hastamizda yapilan detayl tetkiklerde bu bulgulara
rastlanmadi.

Noropsikiyatrik bozukluklar da SFL’nin 6nemli bir
komponentidir. Emosyonel instabilite, davranig
bozukluklar1 izlenebilir. Tourainin bildirdigi 40 hastalik
seride noropsikiyatrik  bozukluklar, %90.6 oraninda
saptanmistir  (2). Bizim olgumuzda da emosyonel
instabilite ve davranim bozukluklar1 mevcuttu.

Yiiksek damak SFL’de goriilebilen degisiklikler-
dendir. Ayrica dental malpozisyonlar da izlenebilir. Bizim
olgumuzda da yiiksek damak ile beraber, 12 yasa kadar
c¢ikmasi beklenen 5 numarali diglerin higbiri ¢ikmamus,
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germlerden de ii¢ tanesi belirmemisti.

SFL’nin ayirici tanisinda diger pigmente lezyonlar ve
lentijinlerle seyreden sendromlar 6n plandadir. Ciller
(efelit) bunlarin baginda gelir. Lentijinler, efelitlerin aksine,
giines 1s1gindan etkilenmez ve mevsimsel degisimler
gostermez. Peutz-Jeghers sendromunda ise sayilari fazla
miktarda olan lentijinler 6zellikle agiz ve anus etrafinda
bulunur ve miikdz membranlarda da devam eder.
Gastrointestinal sistem boyunca bulunan hamartomatoz
polipler de bu sendromun 6nemli bir komponentidir (4).

Dudaklarin ~ tutuldugu  ancak  oral = mukoza
lentijinlerinin izlenmedigi Carney Sendromu da ayirict
tanida yer alr. Bu sendromda ACTH benzeri
otoantikorlarin neden oldugu siirrenal hiperplazi yaninda
hipofiz ve gonadlarda da patoloji izlenebilir. Atrial
mixomalar da bulunabilir. Bu sendromda bulunan
pigmente lezyonlar hem efelit hem lentigo yapisindadir
(3.4).

LEOPARD sendromu (Lentijinler, EKG anomalileri,
Okiiler hipertelorizm, Pulmoner stenoz, Anormal genitalia,
gelisme geriligi ve sagirlik) da da lentijinler izlenir. Ancak
bu lentijinler, govde, boyun ve abdomende izlenir (4).

Bizim olgumuzda lentijinlerin tipik baslangi¢ yasi ve
dagilimi, oral, genital mukoza ve govde tutulumunun
olmamasi, emosyonel instabilite izlenmesi, yiiksek damak
ve dis patolojilerinin izlenmesi ile SFL tamist kondu.
Literatir incelendiginde, SFL  hastalarinda heniiz
bildirilmis iktiyoziform degisiklikler bulunmamaktadir.
Bizim hastamizda ise lentijinlere ek olarak kollar ve bacak
on yiizlerinde belirgin olan asirt kserozis ve iktiyoziform
degisiklikler de mevcuttu.

SFL’nin nadir goriilen bir klinik tablo olmasi ve
klinik pratikte sik goriilen lentijinlerin ayirici tamisinda yer
almast acgisindan hastayr bildirmeyi uygun gordiik.
Bildiriler arttikca hastaliga eslik eden kutanéz ve
ekstrakutanoz belirti ve bulgularin da artacagr agiktir.
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