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Yedi Yasinda Kiz Cocukta Pilomatrikomanin
Nadir Bir Varyanti: Psodobiilloz Pilomatrikoma

A Rare Variant of Pilomatricoma in a Seven-Year-Old Girl:

Pseudobullous Pilomatricoma
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OZET Psodobiilloz pilomatrikoma, pilomatrikomanin nadir klinik var-
yantlarindan biridir. Bir¢ok yayinda psodobiilloz ve biilloz/anetoder-
mik pilomatrikoma terimi, birbirinin yerine kullanilmaktadir. Ancak
bazi otorler, lezyonda belirgin lenfédem mevcutsa biilloz/anetodermik
pilomatrikoma, lenfodem eslik etmiyorsa psodobiilloz pilomatrikoma
olarak isimlendirilmesini dnermektedir. Bizim olgumuz, kolunda 6 ay
once kiigiik, sert bir kabariklik seklinde baslayan, zamanla biil benzeri
bir goriiniim alan lezyon nedeniyle poliklinigimize getirilen 7 yasinda
kiz hastaydi. Histopatolojik incelemede pilomatrikoma saptandi. Ti-
moriin gevresinde elastik lif kaybinin olmasi, ancak belirgin lenfodem
bulunmamasi nedeniyle psodobiill6z pilomatrikoma tanist verildi. Bu-
rada, psodobiilloz pilomatrikomanin nadir goriilmesi ve ozellikle iist
ekstremite nodiiler lezyonlarinin ayirici tanisinda akilda tutulmasi agi-
sindan sunmay1 amagladik.

Anahtar Kelimeler: Pilomatriksoma; deri timorleri;
st ekstremite

ABSTRACT Pseudobullous pilomatricoma is one of the rare clinical
variants of pilomatricoma. The terms pseudobullous and bullous/ane-
todermic pilomatricoma are used interchangeably in many publications.
However, some authors recommend that if there is significant lym-
phedema in the lesion, it should be called bullous/anetodermic pilo-
matricoma, and if it is not accompanied by lymphedema, it should be
called pseudobullous pilomatricoma. Our case was a seven-year-old
girl who was brought to our outpatient clinic due to a lesion on her arm
that started as a small, hard swelling six months ago and took on a blis-
ter-like appearance over time. In histopathological examination, pilo-
matricoma was detected. Pseudobullous pilomatricoma was diagnosed
due to the presence of elastic fiber loss around the tumor but no signif-
icant lymphedema. Here, we aimed to present pseudobullous piloma-
tricoma in terms of its rarity and to keep it in mind especially in the
differential diagnosis of upper extremity nodular lesions.

Keywords: Pilomatrixoma; skin neoplasms;
upper extremity

Pilomatrikoma (PM) (Malherbe’nin kalsifiye
epitelyomasi), kil folikiilii matriks hiicrelerinden
koken alan, genellikle ¢ocuklarda ve geng erigkin-
lerde goriilen benign bir tiimordiir.!-' Biilloz, psddo-
biilléz (PB), perforan, anetodermik (AN), prolifere,
pigmente, iilsere, multipl, keloid benzeri, dev ve ai-
lesel PM gibi gesitli klinik varyantlari bildirilmistir.'-
1SBurada, 7 yaginda kiz hastanin sol kolunda klinik ve

histopatolojik olarak saptanan PB-PM, nadir gortil-
mesi nedeniyle sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

Yedi yasinda kiz ¢ocuk hasta, sol kolunda bulunan
siglik nedeniyle ailesi tarafindan poliklinigimize ge-
tirildi. Anamnezinde, kolundaki sisligin yaklasik 6 ay
once kiiciik, sert bir kabariklik seklinde basladigi, za-
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manla biiylidiigii, tizerindeki ve gevresindeki derinin
yumusayarak kabarcik benzeri bir goriiniim aldig1 6g-
renildi. Herhangi bir semptom eslik etmiyordu. On-
cesinde hastanin kendisi veya ailesinde benzer bir
lezyon bulunmuyordu. Travma hikayesi yoktu. Has-
tanin 6z ve soy ge¢misinde dnemli bir 6zellik sap-
tanmadi. Dermatolojik muayenede, sol kol fleksorde
0,9x0,6 cm boyutunda yiizeyi deri-violese renkte, sert
kivamli, hareketli nodiil izlendi. Bu nodiiliin ¢evre-
sinde yer alan yaklasik bir cm’lik derinin inceldigi,
violese renkte oldugu ve nodiiliin bu alandan digar1
dogru herniasyon gostererek biilloz bir goriiniim
meydana getirdigi gézlendi (Resim 1). Plastik, re-
konstriiktif ve estetik cerrahi klinigine konsiilte edi-
len hastanin olarak ¢ikartildi.
Histopatolojik incelemede, derin dermiste bazaloid
hiicreler ve ¢ekirdeksiz eozinofilik hayalet hiicre ada-
larindan olusan timoral lezyon izlendi. Tiimoral lez-
yon ¢evresinde yer yer yabanci cisim tipi dev hiicreler

lezyonu total

(Resim 2, Resim 3) ve tiimor ¢evresi dokuda hafif ge-
nislemis lenfatik damarlar (Resim 3) gozlendi. Elas-

RESIM 1:

Sol kol fleksérde tiiméral lezyon.

Sl X

RESIM 2: Fibréz kapsillii bazaloid hiicre ve hayalet hiicre adalarindan olugan
tliméral lezyon (H&E, x40).
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RESIM 3: Tiiméral lezyon ve gevresinin yakindan gériiniisi, timor gevresinde
yabanci cisim reaksiyonu ve belirgin dilatasyon gdstermeyen lenfatik damarlar
(H&E, x100).

RESIM 4: Tiimor gevresinde dermiste elastik liflerde parcalanmalar (EVG, x200).

tik van gieson (EVQG) ile yapilan histokimyasal bo-
yamada tiimdr ¢evresindeki elastik liflerde pargalan-
malar saptandi (Resim 4). Klinik ve histopatolojik
bulgular ile birlikte hastaya PB-PM tanisi konuldu.
Hasta dykiisii ve fotograflari i¢in hasta velisinden bil-
gilendirilmis olur onami alinmistir.

I TARTISMA

PM benign deri lezyonlarinin yaklasik %1’ini olus-
turmaktadir.! PM olgularinin yaklasik %2’sini ise
PB-PM meydana getirmektedir.*!?

Mansur ve ark.nin ¢aligmasinda, 25 PM’den bi-
rinde gevsek ve PB goriiniim izlenmistir.'> Laffargue
ve ark. yaptiklari ¢aligmada, 149 PM’den 133’{iniin
klasik PM, 11’inin AN, 3’lniin perforan ve 2’sinin
dev PM oldugunu bildirmislerdir.

PB-PM en sik kol ve omuzda yerlesmektedir.>>*
10.14 Geng kadinlarda daha siktir.>3!% Genellikle 1-3
cm boyutlarindadir.>® Bu klinik varyantta timori
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orten deri atrofik veya keloid benzeri goriiniimde, se-
mitransparant, eritematdz, mavimsi veya deri rengin-
dedir, telenjiyektazik damarlar izlenebilir. Lezyon
burusuk ya da kirisik kalin duvarl bir biil goriiniim-
dedir. Altindaki PM sert bir nodiil olarak hissedi-

lir,2:3.8.10,14

Olgumuzda tiimor hastanin sol kolunda, 6 ay 6nce
yavasca biiyiiyen nodiiler bir kitle olarak baglamistir.
Zamanla ilizerinde ve ¢evre deride incelme olmus, vio-
lese bir renk ve biilloz bir goriiniim almustir.

PM nadir olarak miyotonik distrofi ve Turner
sendromu gibi genetik bozukluklarla birliktelik gos-
terebilse de Chen ve ark.nin literatiir taramasinda,
biilléz PM’nin genetik bozukluklarla iligkisi saptan-
mamustir.®

Mekanik travma, lenfatik obstriiksiyon, elasto-
litik enzimler gibi g¢esitli teoriler biilloz goriiniimii
aciklamak i¢in ileri siiriilmiistiir.>>%!%14 Buna gore
mekanik travmanin; elastik liflerin pargalanmasi, len-
fatik drenajin obstriiksiyonu, kan damarlarinin proli-
ferasyonu ve dermal biitiinliigiin bozulmasina yol
acarak biilloz PM’ye yol agtigi disiiniilmektedir.’
Bagka bir hipotez ise timor nodiiliiniin biiylimesinin
dogrudan lenfatik obstriiksiyona neden olmasidir.
Boylece lenfatik konjesyon lenf damarlarinda dila-
tasyon ve timor cevresindeki dermiste lenfodem
meydana getirerek biilloz goriiniimii olusturmakta-
dir.3!58 Tiimor hiicrelerinden veya inflamatuar hiic-
relerden salgilanan elastolitik enzimlerin kollajen
liflerde bozulma, lenfatik damarlarda destriiksiyon,
dilatasyon ve sonugcta biilloz goriiniime sebep olmasi
da One siirtilen diger bir teoridir.®!'"-1*

Mekanik travma ve lenfatik obstriiksiyonun se-
konder anetoderma gelisimi, elastolitik enzimlerin ise
biilloz goriiniimiin ortaya ¢ikmasina neden oldugu
diisiiniilmektedir.'

Motegi ve ark. yaptiklar1 ¢aligmada, klasik PM
ve biil benzeri AN (BBAN)-PM’li olgularin matriks
metalloproteinaz (MMP)-9 ve MMP-12 ile yapilan
immiinohistokimyasal incelemesinde, BBAN-PM’li
olgularin fibroblast ve inflamatuar hiicrelerinde
MMP-9 ve MMP-12 ile pozitif boyanma saptamis-
lardir. Boylece bu MMP’lerin elastik liflerde ve kol-
lajende degradasyona yol acarak BBAN-PM
goriiniimii ortaya ¢ikaracagini ileri siirmislerdir.'®
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PM’de kesin tani histopatolojik incelemedir.
Fibroz bir bag dokusu kapsiille ¢evrili bazaloid hiicre
ve eozinofilik ¢ekirdeksiz hayalet hiicre adalar1 6zgiin
bulgusudur. Ayrica multintikleer dev hiicreler, kalsi-
yum depozitleri, melanin birikimi ve osifikasyon iz-
lenebilir.?#> 7!

Biill6z/PB PM teriminin literatiirde birbirinin
yerine kullanildig: izlenmektedir. Biilloz PM’de hi-
stopatolojik incelemede; timor ¢evresindeki alanda
dilate lenfatik damarlar, lenfédem, elastik liflerde
fokal veya belirgin kayip goézlenmektedir.®>7!!
Ancak bazi otdrlerce belirgin lenfatik dilatasyon ve
lenfédem yoksa PB-PM terimi kullanilmaktadir.'* Er-
dogan ve ark.nin calismasindaki gibi bizim olgu-
muzda da klinik olarak tiimor lizerindeki deri biilloz
bir goriintii olusturmus, EVG ile yapilan histokimya-
sal boyamada tiimor g¢evresindeki elastik liflerde
kayip saptanmis, ancak belirgin lenfédem goriilme-
mistir."* Olgumuz bu olgu ile karsilastirildiginda yas-
lar arasindaki fark disinda (Erdogan ve ark.nin
olgusu: 26 yas, bizim olgumuz: 7 yas) belirgin bir kli-
nik ve histopatolojik farklilik saptanmamustir.'

Literatiirde biill6z ya da PB-PM’lere yerlesim ve
klinik olarak ¢ok benzeyen ve AN ya da lenfanjiek-
tatik PM olarak tanimlanan olgular da bulunmakta-
dir. Bu olgular genellikle klinik olarak biilléz ya da
PB-PM ile ayni ozellikleri géstermektedir.®”-%1013
Ancak histopatolojik incelemede, AN-PM’lerin PB-
PM’ye benzemeyerek, biilloz PM gibi belirgin lenfa-
tik dilatasyon gosterdigi belirtilmektedir.>”%10

PM ayirict tanisinda epidermoid kist, dermoid
kist, kalsifiye hematom, dermatofibrom, bazal hiic-
reli karsinom, melanom ve deri metastazlart girmek-
tedir.”!° PB-PM ayirici tanisinda ise ek olarak biilloz
morfea, lenfanjiyom ve kiitandz lenfoma diigiiniil-

melidir.'"-13

PM’de nadiren malign transformasyon goriile-
bilmektedir."!! Ancak literatiirde biilloz PM’lerde
malignite saptanmamustir.>®

PM tedavisi total eksizyondur.'>!!!3 Cerrahi son-
ras1 %2-6 oraninda niiks bildirilmistir."? Olgumuzda
lezyon cerrahi olarak total ¢ikarilmis ve takiplerinde
niiks izlenmemistir.

Sonug olarak; PB-PM olgusunu, PM’nin nadir
goriilen bir alt tipi olmasi, 6zellikle st ekstremite
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yerlesimli kitlelerin ayrici tanisinda akilda tutulmasi
ve ileri ¢aligmalara 151k tutmasi agisindan burada su-
nulmasi amaglanmustir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi alet,
gereg ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karari olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmanugtir.

Cikar Catismast

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin

¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite

iiyeligi veya iiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlart yoktur.
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