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Tuberoz Sklerozun Erken Deri Bulgusu
Olarak Alin Plagi: Bir Olgu Nedeniyle
Deri Belirtilerinin Gozden Gegirilmesi

Forehead Plaque as an Early Manifestation
of Tuberous Sclerosis: A Case Report and the
Review of the Skin Findings

OZET Tuberoz skleroz, deri, merkezi sinir sistemi, retina, bébrek ve kalp basta olmak iizere ¢ok
sayida organda hamartomatoz lezyonlar ile karakterize, otozomal dominant gecisli bir hastaliktir.
Hastaligin deri bulgular1 olarak; adenoma sebaseum, periungual fibrom, alin plagi, hipopigmente
makiiller, “shagreen patch”, gingival fibromlar goriilebilir. 19 yasindaki erkek hasta poliklinigimize
dogumdan itibaren varolan alin plag: yakinmasiyla bagvurdu. Hastada ayni zamanda nazolabial
bolge ve agiz cevresinde adenoma sebaseumlar, gévdede hipopigmente makiiller ve shagreen
patch’lerle uyumlu lezyonlar mevcuttu. Ayrica hastanin géz muayenesinde astrositom ve
tuberoz skleroz tanisi alan hastay literatiir 1181nda tuberoz sklerozun deri bulgularini, 6zellikle de
en erken deri bulgusu olarak klinisyeni hizla taniya gotiirebilecek alin plagin1 vurgulamak agisindan
sunmay1 uygun bulduk. .

Anahtar Kelimeler: Tuberoz skleroz, hamartom

ABSTRACT Tuberous sclerosis is an autosomal dominant disease and characterized by hamar-
tomatous lesions in many organs especially skin, central nervous system, retina, kidney and heart.
Adenoma sebaceum, periungual fibromas, forehead plaque, hypopigmented macules, “shagreen
patch”, gingival fibromas may be present as skin manifestations. 19-year-old male patient attended
to our outpatient clinic with complaint of congenital forehead plaque. Adenoma sebaceums around
the mouth and nasolabial region, hypopigmented macules on the trunk and” shagreen patch”s were
seen on the examination. Ocular examination revealed chorioretinal atrophy and astrositoma. The
patient had seizures up to 7-years old. He was diagnosed as tuberous sclerosis with these manifes-
tations and findings, and we find it worthwhile to report this case to emphasize the skin findings
of tuberous sclerosis, especially the forehead plaque as it may be the earliest skin manifestation of
the disease and may help the clinician to make an early diagnose.
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uberoz skleroz, deri, merkezi sinir sistemi, retina, bobrek ve kalp basta

olmak tizere ¢ok sayida organda hamartomattz lezyonlar ile karakteri-

ze, otozomal dominant gegcisli bir hastaliktir. Goriilme sikligi 1/10 000
civarinda olup, olgularin 1/3’tinde aile 6ykiisii bulunur. Erken dénemden iti-
baren var olan deri bulgular genellikle taniya gotiiriiciidiir.'

Hastaligin deri bulgular1 olarak; adenoma sebaseum, periungual fib-
rom, alin plag, hipopigmente makiiller, “shagreen patch”, oral fibrz nodiil-
ler sayilabilir.!®
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Hastaligin sistem tutulumlarina bagh olarak
gri ve sar1 renkte retina plaklari ve astrositom basg-
ta olmak tizere retinal tiimorler siktir. Epilepsi ve
mental retardasyon en sik rastlanan nérolojik bo-
zukluklardir ve goriilme oranlar sirasiyla %85 ve
%396 olup hastalarin %50’sinde rastlanir.” Ayrica
bobrekte anjiyolipom, fibroadenom ve kistler, ak-
cigerde lenfanjiyom ve kistler, kalpte rabdomyom,
kemik kistleri, testis ve tiroid tiimorleri gibi ¢ok sa-
yida hamartomat6z olusum bulunabilir.!?

Tuberoz skleroz benign seyirli bir tablodur.
Cogunlukla hastanin yasamini etkilemez. Ancak
bazi olgularda direngli seyreden epilepsiye bagl er-
ken 6liim goriilebilir. Pulmoner lezyonlar da bazen
6liim nedeni olabilir. Hamartomlarda ise nadiren
sarkomat6z doniistim goriilebilir.!

IOLG:U SUNUMU

19 yagindaki erkek hasta dogumdan itibaren varo-
lan, alnin orta ve sol kisminda bulunan kirmizi, de-
riden kabarik lezyon yakinmasiyla bagvurdu. Aile
oykisii olmayan hastanin dermatolojik muayene-
sinde; frontal bolgede solda yaklasik 7x4 cm boyut-
larinda, alnin orta kisminda yaklagtk 4x1 cm
boyutlarinda ve lineer gériinimde, deriden kaba-
rik, koyu eritemli iki adet alin plaginin yani sira,
nazolabial bolge ve cenesinde kiime olusturan deri

RESIM 1: Hastanin alin bélgesindeki plaklar ve yiziinde adenoma sebaseum
ile uyumlu lezyonlar.
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RESIM 2: Epitel altinda dermiste kollajen liflerde artis ve pilosebasoz tinit
cevresinde yogunlasan fibrozis ( HE, x40).

yogunlasmasi (HE, x200).

renginde adenoma sebaseumla uyumlu papiiller
(Resim 1), govdede birkag adet hipopigmente ma-
kil ve ozellikle sirtta deriden hafif kabarik, sarim-
s1 kahverengi shagreen patch’lerle uyumlu
lezyonlar izlendi. Ayrica hastanin géz muayene-
sinde sag optik disk inferotemporalinde astrositom
ve koriyoretinal atrofi saptand1. Oykiisiinden 7 ya-
sina kadar nobet gecirdigi 6grenildi. Norolojik mu-
ayenesinde patolojik bulguya rastlanmadi ve
kranial bilgisayarli tomografisi normal olarak de-
gerlendirildi. Tiim bu bulgularla tuberoz skleroz ta-
nist alan hastada goz tutulumu diginda organ
tutulumuna rastlanmadi. G6z ve néroloji klinikle-
rince takibi 6nerildi. Hastanin bagvuru yakinmasi
olan alin plaklar: eksize edildi ve lezyonlarin his-
topatolojik incelemesi anjiyofibromla uyumlu ola-
rak degerlendirildi (Resim 2-5).

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2008;18



TUBEROZ SKLEROZUN ERKEN DERI BULGUSU OLARAK ALIN PLAGI: BIR OLGU NEDENIYLE DERI...

infiltrasyonu (HE, x200).

IOLGU SUNUMU

Tuberoz sklerozun deri bulgulari; adenoma sebase-
um, periungal fibrom, alin plagi, hipopigmente ma-
kiiller, “shagreen patch”, oral fibréz nodiillerdir."®

Hastaligin spesifik bulgularindan olan adeno-
ma sebaseum, genellikle 2-6 yaslarda, nadiren do-
gumda veya ileri yaslarda ortaya ¢ikar. Tipik olarak
burun ve nazolabial kivrimlarda veya yanak, alin
ve cenede kiime olusturan, deri renginde, diizgiin
ylizeyli papiiller seklindedir. Lezyonlar adolesan
doénemde sayica artabilir ve biiyiiyebilir.!” Hasta-
mizin da nazolabial bolge ve ¢enesinde adenoma
sebaseumla uyumlu lezyonlar1 mevcuttu.

Periungual fibromlar (Koenen tiimorleri),
hastalarin yaklasik %50’sinde goriiliir ve siklikla
puberteden sonra ortaya ¢ikar. Koenen tiimorleri
subungual de yerlesebilir. Fibromlar tirnak yata-
g1 ya da matrikste yerlestiginde tirnak plaginda
destriiksiyona yol acabilir. Lezyonlarin eksizyonu
genellikle kiiratiftir.? Hastamizda periungual fib-
rom bulunmamaktaydi.

Alin plag: ylizde o6zellikle alinda yerlesen,
pembemsi-kirmizi veya deri renginde, infiltre, yas-
s1 plaklardir ve hastalarin %25’inde mevcut olup
siklikla konjenitaldir. Ayiric1 tanisinda sarkoidoz,
lupus vulgaris ve graniiloma fasiyale gibi hastalik-
lar akla gelmelidir.'?

Pek ¢ok yazar tarafindan alin plaginin histo-
patolojik acidan anjiyofibrom yapisinda oldugu dii-
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B
RESIM 5: Kil follikiliinde konsantrik fibrozise bagl gelisen atrofi (HE,x200).

stintilmektedir.”® Baz1 yazarlar ise yiizdeki fibroz
plaklarin konnektif doku nevusunun bir varyanti
oldugu kanisindadir.” Anjiofibromlarin histopato-
lojisinde esas bulgular dermal fibrozis yaninda ka-
pillerlerde dilatasyondur ve sebase bezler genel
olarak atrofiktir. Eski lezyonlarda vaskiiler dilatas-
yona ek olarak fibroblastlarin vaskiiler ve perivas-
kiiler proliferasyonu gézlemlenir. Yiizdeki biiyiik
ve asimetrik fibromlar, atrofik pilosebase follikiiller
cevresinde konsantrik demetler olusturan kollaje-
nin meydana getirdigi kalinlagma gosterirler.”

Konnektif doku nevusunun histopatolojisinde
epidermis normal izlenirken, dermiste degisik de-
recelerde kollajen, elastin ve olasilikla yag doku-
vardir.

nun  hamartamatéz  yapilanmasi

Fibroblastlarda artig yoktur.®1°

Hastamizin alindaki lezyonlarinin histopato-
lojik incelemesinde; yiizeyinde hafif lameller orto-
keratozis ve hafif akantozis gosteren ¢ok katli yass1
epitelin bir kenarinda kii¢iik bir alanda iilserasyon,
epitelyum altinda yiizeyel dermiste damarlar ¢ev-
resinde az sayida mononiikleer hiicre infiltrasyonu
izlendi. Dermiste yaygin olarak kollajen liflerde ar-
tis ve Ozellikle kil follikiilleri ¢evresinde yogunla-
san konsantrik fibrozis dikkati ¢ekti. Ayrica bazi
kil follikiilerinde konsantrik kollajen lifleri ile
kompresyona bagh olarak atrofi gozlendi ve bu bul-
gular anjiyofibromla uyumlu bulundu (Resim 2-5).

Hastaligin en erken deri belirtisi olabilen alin
plag: klinisyenleri erken taniya gotiirebilecek bir
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ipucu olabilir.® Hastamizda frontal bolgede ortada
ve solda, soldaki oldukca biiyiik 2 adet alin plag:
mevcuttu. Hastanin poliklinigimize basvuru yakin-
mas1 da alin plaklar idi.

Hipopigmente makiiller hastaligin spesifik
bulgusu olmamakla birlikte, hemen tiim olgularda
goriilmesi agisindan 6nemlidir. Cogunlukla dogum-
da var olan veya 2 yasina kadar ortaya ¢ikan lez-
yonlarin sayis1 1-100 aras1 degismekle birlikte,
ortalama 3-5 adet kadardir. En sik govdede yerlesir,
bunu alt ve iist ekstremiteler izler. Boyutlar1 0.5-3
cm, renkleri kirli beyaz veya mat beyaz olabilir. Ti-
pik olarak, disbudak agaci yapragina (ash leaf) ben-
zer sekilde oval ve uzun veya ¢okgen seklindedir.
Bunun disinda konfeti deseninde, kii¢iik beyaz le-
keler veya segmental yerlesimli makiiller seklinde
de olabilir. Lezyonlar olustuktan sonra aym sekil-
de kalir.!?

Hastamizin govde 6n yiiziinde birkag adet hi-
popigmente makiilii vardi.

“Shagreen patch” (sagr1 derisi lekesi), tuberoz
sklerozda %20-50 oraninda goriilen konnektif do-
ku nevusudur. Genellikle ikinci dekadda soliter ya
da multipl lezyon seklinde ortaya ¢ikar. Siklikla
lumbosakral bolgede yerlesen 1-8 cm ¢apinda, de-
riden hafif kabarik, sarims1 kahverengi veya deri
renginde, kaldirim tas1 goriintimiinde plaklar sek-
lindedir. Histopatolojik olarak sporadik 6zellikteki
konnektif doku nevuslarindan farklilik goster-
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mez."? Hastamizda sirt ve lumbosakral bolgede ¢cok
saylda shagreen patch’ler mevcuttu.

Hipopigmente makiiller ve shagreen patchler
tek baslarina spesifik bulgular olmamakla birlikte,
hastaligin bagka bir deri veya sistemik bulgusuyla bir
arada iseler tuberoz skleroz tamsi koydururlar.'?

Oral fibr6z nodiiller, hastaligin nadir rastlanan
bulgularindandir ve diseti, damak, dil ve larinkste
kiime olusturan mukoza renginde papiiller seklin-
de goriliir.! Hastamizin oral mukozasinda herhan-
gi bir lezyona rastlanmada.

Tuberoz sklerozda goz tutulumuna bagh ola-
rak gri ve sar1 renkte retina plaklar ve astrositom
basta olmak iizere retinal tiimorler siktir.> Bizim
hastamizda astrositom ve koriyoretinal atrofi sap-
tandi.

Epilepsi ve mental retardasyon en sik rastla-
nan norolojik bozukluklardir.”®> Hastamizin 6ykii-
stinden 7 yasina kadar nobet gegirdigi 6grenildi.
Norolojik muayenesinde herhangibir patoloji sap-
tanmadi. Yapilan kranial bilgisayarli tomografisi
normal olarak degerlendirildi.

Bu olguyu literatiir 1s181nda tuberoz sklerozun
deri bulgularini gézden gecirmek ve ozellikle de
hastamizin bagvuru yakinmas: olan, ayni zamanda
hastaligin en erken deri belirtisi olabilen ve klinis-
yenleri erken taniya gotiirebilecek alin plagini vur-
gulamak acisindan sunmay1 uygun bulduk.
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