
uberoz skleroz, deri, merkezi sinir sistemi, retina, böbrek ve kalp başta
olmak üzere çok sayıda organda hamartomatöz lezyonlar ile karakteri-
ze, otozomal dominant geçişli bir hastalıktır. Görülme sıklığı 1/10 000

civarında olup, olguların 1/3’ünde aile öyküsü bulunur. Erken dönemden iti-
baren var olan deri bulguları genellikle tanıya götürücüdür.1,2

Hastalığın deri bulguları olarak; adenoma sebaseum, periungual fib-
rom, alın plağı, hipopigmente maküller, “shagreen patch”, oral fibröz nodül-
ler sayılabilir.1-6
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Tuberoz Sklerozun Erken Deri Bulgusu
Olarak Alın Plağı: Bir Olgu Nedeniyle
Deri Belirtilerinin Gözden Geçirilmesi

ÖÖZZEETT  Tuberoz skleroz, deri, merkezi sinir sistemi, retina, böbrek ve kalp başta olmak üzere çok
sayıda organda hamartomatöz lezyonlar ile karakterize, otozomal dominant geçişli bir hastalıktır.
Hastalığın deri bulguları olarak; adenoma sebaseum, periungual fibrom, alın plağı, hipopigmente
maküller, ‘’shagreen patch’’, gingival fibromlar görülebilir. 19 yaşındaki erkek hasta polikliniğimize
doğumdan itibaren varolan alın plağı yakınmasıyla başvurdu. Hastada aynı zamanda nazolabial
bölge ve ağız çevresinde adenoma sebaseumlar, gövdede hipopigmente maküller ve shagreen
patch’lerle uyumlu lezyonlar mevcuttu. Ayrıca hastanın göz muayenesinde astrositom ve
korioretinal atrofi saptandı. Öyküsünden 7 yaşına kadar nöbet geçirdiği öğrenildi. Tüm bu bulgularla
tuberoz skleroz tanısı alan hastayı literatür ışığında tuberoz sklerozun deri bulgularını, özellikle de
en erken deri bulgusu olarak klinisyeni hızla tanıya götürebilecek alın plağını  vurgulamak açısından
sunmayı uygun bulduk. .

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Tuberoz skleroz, hamartom

AABBSSTTRRAACCTT  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. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Tuberous sclerosis, hamartoma
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Has ta lı ğın sis tem tu tu lum la rı na bağ lı ola rak
gri ve sa rı renk te re ti na plak la rı ve as tro si tom baş -
ta ol mak üze re re ti nal tü mör ler sık tır. Epi lep si ve
men tal re tar das yon en sık rast la nan nö ro lo jik bo-
zuk luk lar dır ve gö rül me oran la rı sı ra sıy la %85 ve
%96 olup has ta la rın %50’sin de rast la nır.5 Ay rı ca
böb rek te an ji yo li pom, fib ro a de nom ve kist ler, ak-
ci ğer de len fan ji yom ve kist ler, kalp te rab dom yom,
ke mik kist le ri, tes tis ve ti ro id tü mör le ri gi bi çok sa-
yı da ha mar to ma töz olu şum bu lu na bi lir.1,2

Tu be roz skle roz be nign se yir li bir tab lo dur.
Ço ğun luk la has ta nın ya şa mı nı et ki le mez. An cak
ba zı ol gu lar da di renç li sey re den epi lep si ye bağ lı er -
ken ölüm gö rü le bi lir. Pul mo ner lez yon lar da ba zen
ölüm ne de ni ola bi lir. Ha mar tom lar da ise na di ren
sar ko ma töz dö nü şüm gö rü le bi lir.1

OL GU SU NU MU

19 ya şın da ki er kek has ta do ğum dan iti ba ren va ro -
lan, al nın or ta ve sol kıs mın da bu lu nan kır mı zı, de-
ri den ka ba rık lez yon ya kın ma sıy la baş vur du. Ai le
öy kü sü ol ma yan has ta nın der ma to lo jik mu a ye ne -
sin de; fron tal böl ge de sol da yak la şık 7x4 cm bo yut-
la rın da, al nın or ta kıs mın da yak la şık 4x1 cm
bo yut la rın da ve li ne er gö rü nüm de, de ri den ka ba -
rık, ko yu eri tem li iki adet alın pla ğı nın ya nı sı ra,
na zo la bi al böl ge ve çe ne sin de kü me oluş tu ran de ri

ren gin de ade no ma se ba se um la uyum lu pa pül ler
(Re sim 1), göv de de bir kaç adet hi po pig men te ma -
kül ve özel lik le sırt ta de ri den ha fif ka ba rık, sa rım -
sı kah ve ren gi shag re en patch ’ler le uyum lu
lez yon lar iz len di. Ay rı ca has ta nın göz mu a ye ne -
sin de sağ op tik disk in fe ro tem po ra lin de as tro si tom
ve ko ri yo re ti nal at ro fi sap tan dı. Öy kü sün den 7 ya-
şı na ka dar nö bet ge çir di ği öğ re nil di. Nö ro lo jik mu -
a ye ne sin de pa to lo jik bul gu ya rast lan ma dı ve
kra ni al bil gi sa yar lı to mog ra fi si nor mal ola rak de-
ğer len di ril di. Tüm bu bul gu lar la tu be roz skle roz ta-
nı sı alan has ta da göz tu tu lu mu dı şın da or gan
tu tu lu mu na rast lan ma dı. Göz ve nö ro lo ji kli nik le -
rin ce ta ki bi öne ril di. Has ta nın baş vu ru ya kın ma sı
olan  alın plak la rı ek si ze edil di ve lez yon la rın his -
to pa to lo jik in ce le me si an ji yo fib rom la uyum lu ola-
rak de ğer len di ril di (Re sim 2-5).

RESİM 1: Hastanın alın bölgesindeki plaklar ve yüzünde adenoma sebaseum
ile uyumlu lezyonlar.

RESİM 2: Epitel altında dermiste kollajen liflerde artış ve pilosebasöz ünit
çevresinde yoğunlaşan fibrozis ( HE, x40).

RESİM 3: Dermiste artmış kollajen demetlerin pilosebasöz ünitler çevresinde
yoğunlaşması (HE, x200).



OL GU SU NU MU

Tu be roz skle ro zun de ri bul gu la rı; ade no ma se ba se -
um, pe ri un gal fib rom, alın pla ğı, hi po pig men te ma-
kül ler, “shag re en patc h”, oral fib röz no dül ler dir.1-6

Has ta lı ğın spe si fik bul gu la rın dan olan ade no -
ma se ba se um, ge nel lik le 2-6 yaş lar da, na di ren do-
ğum da ve ya ile ri yaş lar da or ta ya çı kar. Ti pik ola rak
bu run ve na zo la bi al kıv rım lar da ve ya ya nak, alın
ve çe ne de kü me oluş tu ran, de ri ren gin de, düz gün
yü zey li pa pül ler şek lin de dir. Lez yon lar ado le san
dö nem de sa yı ca ar ta bi lir ve bü yü ye bi lir.1,2 Has ta -
mı zın da na zo la bi al böl ge ve çe ne sin de ade no ma
se ba se um la uyum lu lez yon la rı mev cut tu.

Pe ri un gu al fib rom lar (Ko e nen tü mör le ri),
has ta la rın yak la şık %50’sin de gö rü lür ve sık lık la
pu ber te den son ra or ta ya çı kar. Ko e nen tü mör le ri
su bun gu al de yer le şe bi lir. Fib rom lar tır nak ya ta -
ğı ya da mat riks te yer leş ti ğin de tır nak pla ğın da
des trük si yo na yol aça bi lir. Lez yon la rın ek siz yo nu
ge nel lik le kü ra tif tir.2 Has ta mız da pe ri un gu al fib-
rom bu lun ma mak tay dı.

Alın pla ğı yüz de özel lik le alın da yer le şen,
pem bem si-kır mı zı ve ya de ri ren gin de, in fil tre, yas -
sı plak lar dır ve has ta la rın %25’in de mev cut olup
sık lık la kon je ni tal dir. Ayı rı cı ta nı sın da sar ko i doz,
lu pus vul ga ris ve gra nü lo ma fa si ya le gi bi has ta lık -
lar ak la gel me li dir.1,3

Pek çok ya zar ta ra fın dan alın pla ğı nın his to -
pa to lo jik açı dan an ji yo fib rom ya pı sın da ol du ğu dü-

şü nül mek te dir.7,8 Ba zı ya zar lar ise yüz de ki fib röz
plak la rın kon nek tif do ku ne vu su nun bir var yan tı
ol du ğu ka nı sın da dır.9 An ji o fib rom la rın his to pa to -
lo ji sin de esas bul gu lar der mal fib ro zis ya nın da ka-
pil ler ler de di la tas yon dur ve se ba se bez ler ge nel
ola rak at ro fik tir. Es ki lez yon lar da vas kü ler di la tas -
yo na ek ola rak fib rob last la rın vas kü ler ve pe ri vas -
kü ler pro li fe ras yo nu göz lem le nir. Yüz de ki bü yük
ve asi met rik fib rom lar, at ro fik pi lo se ba se fol li kül ler
çev re sin de kon san trik de met ler oluş tu ran kol la je -
nin mey da na ge tir di ği ka lın laş ma gös te rir ler.7

Kon nek tif do ku ne vu su nun his to pa to lo ji sin de
epi der mis nor mal iz le nir ken, der mis te de ği şik de-
re ce ler de kol la jen, elas tin ve ola sı lık la yağ do ku -
nun ha mar ta ma töz ya pı lan ma sı var dır.
Fib rob last lar da ar tış yok tur.8-10

Has ta mı zın alın da ki lez yon la rı nın his to pa to -
lo jik in ce le me sin de; yü ze yin de ha fif la mel ler or to -
ke ra to zis ve ha fif akan to zis gös te ren çok kat lı yas sı
epi te lin bir ke na rın da kü çük bir alan da ül se ras yon,
epi tel yum al tın da yü ze yel der mis te da mar lar çev-
re sin de az sa yı da mo no nük le er hüc re in fil tras yo nu
iz len di. Der mis te yay gın ola rak kol la jen lif ler de ar -
tış ve özel lik le kıl fol li kül le ri çev re sin de yo ğun la -
şan kon san trik fib ro zis dik ka ti çek ti. Ay rı ca ba zı
kıl fol li kü le rin de kon san trik kol la jen lif le ri ile
kom pres yo na bağ lı ola rak at ro fi göz len di ve bu bul-
gu lar an ji yo fib rom la uyum lu bu lun du (Re sim 2-5).

Has ta lı ğın en er ken de ri be lir ti si ola bi len alın
pla ğı kli nis yen le ri er ken ta nı ya gö tü re bi le cek bir
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RESİM 4: Dilatasyon gösteren yüzeyel damarlar çevresinde az sayıda lenfosit
infiltrasyonu (HE, x200).

RESİM 5: Kıl follikülünde konsantrik fibrozise bağlı gelişen atrofi (HE,x200).



ipu cu ola bi lir.3 Has ta mız da fron tal böl ge de or ta da
ve sol da, sol da ki ol duk ça bü yük 2 adet alın pla ğı
mev cut tu. Has ta nın po lik li ni ği mi ze baş vu ru ya kın-
ma sı da alın plak la rı idi.

Hi po pig men te ma kül ler has ta lı ğın spe si fik
bul gu su ol ma mak la bir lik te, he men tüm ol gu lar da
gö rül me si açı sın dan önem li dir. Ço ğun luk la do ğum -
da var olan ve ya 2 ya şı na ka dar or ta ya çı kan lez-
yon la rın sa yı sı 1-100 ara sı de ğiş mek le bir lik te,
or ta la ma 3-5 adet ka dar dır. En sık göv de de yer le şir,
bu nu alt ve üst eks tre mi te ler iz ler. Bo yut la rı 0.5-3
cm, renk le ri kir li be yaz ve ya mat be yaz ola bi lir. Ti -
pik ola rak, diş bu dak ağa cı yap ra ğı na (ash le af) ben-
zer şekil de oval ve uzun ve ya çok gen şek lin de dir.
Bu nun dı şın da kon fe ti de se nin de, kü çük be yaz le-
ke ler ve ya seg men tal yer le şim li ma kül ler şek lin de
de ola bi lir. Lez yon lar oluş tuk tan son ra ay nı şekil -
de ka lır.1,2

Has ta mı zın göv de ön yü zün de bir kaç adet hi-
po pig men te ma kü lü var dı.

“Shag re en patc h” (sağ rı de ri si le ke si), tu be roz
skle roz da %20-50 ora nın da gö rü len kon nek tif do -
ku ne vu su dur. Ge nel lik le ikin ci de kad da so li ter ya
da mul tipl lez yon şek lin de or ta ya çı kar. Sık lık la
lum bo sak ral böl ge de yer le şen 1-8 cm ça pın da, de-
ri den ha fif ka ba rık, sa rım sı kah ve ren gi ve ya de ri
ren gin de, kal dı rım ta şı gö rü nü mün de plak lar şek-
lin de dir. His to pa to lo jik ola rak spo ra dik özel lik te ki
kon nek tif do ku ne vus la rın dan fark lı lık gös ter -

mez.1,2 Has ta mız da sırt ve lum bo sak ral böl ge de çok
sa yı da shag re en patch ’ler mev cut tu.

Hi po pig men te ma kül ler ve shag re en patc hler
tek baş la rı na spe si fik bul gu lar ol ma mak la bir lik te,
has ta lı ğın baş ka bir de ri ve ya sis te mik bul gu suy la bir
ara da ise ler tu be roz skle roz ta nı sı koy du rur lar.1,2

Oral fib röz no dül ler, has ta lı ğın na dir rast la nan
bul gu la rın dan dır ve di şe ti, da mak, dil ve la rink ste
kü me oluş tu ran mu ko za ren gin de pa pül ler şek lin -
de gö rü lür.1 Has ta mı zın oral mu ko za sın da her han -
gi bir lez yo na rast lan ma dı.

Tu be roz skle roz da göz tu tu lu mu na bağ lı ola-
rak gri ve sa rı renk te re ti na plak la rı ve as tro si tom
baş ta ol mak üze re re ti nal tü mör ler sık tır.5 Bi zim
has ta mız da as tro si tom ve ko ri yo re ti nal at ro fi sap-
tan dı.

Epi lep si ve men tal re tar das yon en sık rast la -
nan nö ro lo jik bo zuk luk lar dır.2-5 Has ta mı zın öy kü -
sün den 7 ya şı na ka dar nö bet ge çir di ği öğ re nil di.
Nö ro lo jik mu a ye ne sin de her han gi bir pa to lo ji sap-
tan ma dı. Ya pı lan kra ni al bil gi sa yar lı to mog ra fi si
nor mal ola rak de ğer len di ril di.

Bu ol gu yu li te ra tür ışı ğın da tu be roz skle ro zun
de ri bul gu la rı nı göz den ge çir mek ve özel lik le de
has ta mı zın baş vu ru ya kın ma sı olan, ay nı za man da
has ta lı ğın en er ken de ri be lir ti si ola bi len ve kli nis -
yen le ri er ken ta nı ya gö tü re bi le cek alın pla ğı nı vur-
gu la mak açı sın dan sun ma yı uy gun bul duk.
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