
Epidermal nevus hamartomatöz bir hastalýk
olup epidermis ve adneksal yapýlarýn hiperplazisi
ile karakterizedir. Histopatolojik veya klinik
görünümleriyle deðiþik varyantlarý olan epidermal
nevüsler her 1000 canlý doðumdan birinde ortaya
çýkabilir (1). Lineer epidermal nevüslerin sistem-
atize formlarý bazen Blascho çizgilerine paralel
yerleþimleriyle dikkati çekerler. Sistematize epi-
dermal nevüs santral sinir sistemi, iskelet, deri, kar-
di-yovasküler sistem ve göz anomalileri ile birlikte
epidermal nevus sendromunun bir parçasýný oluþ-
turabilirler.

Olgu

21 yaþýnda erkek hasta yaygýn, koyu renkli,

deriden kabarýk lezyonlar nedeni ile Ankara
Üniversitesi Týp Fakültesi Dermatoloji Kliniðine
baþvurdu. Lezyonlarýn 3 yaþýnda oluþmaya
baþladýðýný ve giderek artýþ gösterdiðini belirten
hastanýn; 15 yaþýnda geçirdiði travma sonrasýnda
sað gözde total görme kaybý geliþtiði öðrenildi.
Özgeçmiþ ve soygeçmiþinde baþka özellik tespit
edilmedi. Hastanýn fizik muayene bulgularý
doðaldý. Yapýlan dermatolojik muayenede alýnda,
her iki göz çevresinde hiperpigmente gruplaþmýþ
papüller mevcuttu. Boyunda yerleþim gösteren
lezyonlar verrüköz karakterdeydi. Hastanýn her iki
kol extansör yüzünde, gövde ön- arka yüzünde, pu-
bik bölgede kadifemsi, hiperpigmente, girdap þek-
linde, düz yüzeyli Blaschko çizgilerine paralel yer-
leþim gösteren plaklar vardý (Þekil 1,2,3). Oral ve
genital mukoza ile deri ekleri doðaldý. Hastanýn
yapýlan tam kan ve biyokimya tetkikleri normal,
sedimentasyon 6 mm/saat olarak deðerlendirildi.
Alýnan deri biopsisinin histopatolojik incelen-
mesinde hiper-keratoz, ve akantoz saptandý.
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Özet
Epidermal nevüs, Blaschko çizgilerine paralel yerleþim

gösteren, hiperpigmente, lineer plaklar ile karakterizedir.
Epidermal nevüs ile birlikte kas-iskelet sistemi, santral sinir
sistemi, göz, kardiyovasküler sistem anomalileri ve çeþitli ma-
lignitelerin birlikte görülmesi epidermal nevüs sendromu
olarak adlandýrýlýr. Özellikle sistematize epidermal nevüs
saptanan kiþilerin bu açýdan araþtýrýlmasý gerekir. Burada
çok yaygýn, Blaschko çizgilerine paralel yerleþim gösteren,
sistemik anomali tespit edilmeyen bir olgu sunulmuþtur.

Anahtar Kelimeler: Epidermal nevüs,
Epidermal nevüs sendromu
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Summary
Epidermal nevi are congenital skin lesions that consist of

lineer hyperpigmentated plaques. They usually follow
Blaschko lines. The association of epidermal nevi with abnor-
malities of the skin, skeletal system, central nervous system,
eyes and cardiovascular system, as well as with malignant con-
ditions is known as epidermal nevus syndrome. Widespread
epidermal nevi may be associated more frequently with extra-
cutaneous findings. Here we present a case of sistematized epi-
dermal nevi that follow Blaschko lines with no associated ex-
tracutaneous findings.
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Lezyonlar epidermal nevüs ile uyumlu olarak
deðerlendirildi, çok  yaygýn olmasý nedeni ile epi-
dermal nevüs sendromu yönünden araþtýrýldý.

Torakoabdominal bilgisayarlý tomografi ve
kraniyal manyetik rezonans tetkikleri normal
olarak deðerlendirildi. Kas- iskelet istemi, geni-
toüriner sistem ve kardiyo-vasküler sistemde pa-
tolojik bulgu tespit edilmedi. Sað gözdeki görme
kaybý açýsýndan göz hastalýklarý ve nöroloji
bölümü tarafýndan deðerlendirilen hastanýn görme
kaybýnýn travmaya sekonder olduðu düþünüldü.
Hastada epidermal nevüse eþlik eden sistemik bul-
gu tespit edilmedi. Lezyonlarýn eksiz-yonu
açýsýndan plastik ve rekonstrüktif cerrahiye de-
vredildi.

Tartýþma

Epidermal nevüs; epidermis ve adneksal
yapýlarýn hiperplazisi ile karakterize, embryonik
ektodermden köken alan kutanöz bir hamartomdur
(1,3). Klinik görünüme, lezyonlarýn yaygýnlýðýna
göre verrüköz nevüs, nevus unius lateralis, lineer
epidermal nevüs, sistematize nevüs ve iktiyozis
histriks gibi deðiþik isimlerle adlandýrýlmaktadýr
(1,2). Bazý otörler tarafýndan hakim olan histolojik
yapýya göre isimler ile adlandýrýlýr, farklý
yapýlarýn ayný anda görülmesi nedeni ile organoid
nevüs olarak da adlandýrýlmaktadýr (3,4).
Epidermal nevüsler lokalize ya da sistematize ola-
bilir. Lokalize tipinde hiperpigmente verrüköz pa-
püller baþ, gövde veya ekstremitelerde lineer yer-
leþim gösterebilir (5). Sistematize tipte ise;
Blaschko çizgilerine paralel yerleþim gösteren
birçok lineer epidermal nevüs mevcuttur (1). Ýk-
tiyozis histriks genellikle bilateral, yaygýn lezyon-
larý tanýmlamakla birlikte; iktiyozis grubu
hastalýklarý çaðrýþtýrmasý nedeni ile günümüzde
eskiden olduðu kadar sýk kullanýlmamaktadýr (2).
Nevüs unius lateralis; vücudun yarýsýnda yerleþim
gösteren epidermal nevüs için kullanýlmaktadýr.
Ýnflamatuar lineer verrüköz epidermal nevüs (IL-
VEN) ise epidermal nevüsün bir varyantý olarak
kabul edilmekle birlikte; klinik ve histolojik olarak
psoriasise benzerlik göstermektedir (6-8).
Lezyonlarda eritem, skuam görülmesi ve histopa-
tolojik olarak inflamasyon ve parakeratozun eþlik
etmesi ile nevüs unuis lateralisten ayrýlmaktadýr
(5).

Olgumuz, Blaschko çizgilerine paralel yer-
leþimli çok sayýda yaygýn verrüköz papülleri ile
sistematize epidermal nevüs olarak deðerlendirildi.

Þekil 1.

Þekil 2.

Þekil 3.
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Taný dermatopatolojik incelemede hiperkeratoz,
papillomatoz ve akantozun varlýðý ile teyit edildi.
Bu dermatopatolojik bulgularý ile benign bir papil-
lom görünümde olan epidermal nevuslarýn epider-
molitik hiperkeratoz, akantolitik diskeratotik epi-
dermal nevüs ve likenoid epidermal nevüs olarak
adlandýrýlan varyantlarý da vardýr. 1968 yýlýnda
Solomon ve ark. tarafýndan epidermal nevüs ile
birlikte deðiþik sistem anomalilerinin birlikte
görülebildiði saptanmýþ epidermal nevüs sendro-
mu (ENS) olarak adlandýrýlmýþtýr (2).
Nörokutanöz bir sendrom olan ENS'da en sýk
santral sinir sistemi anomalisi görülmekle birlikte;
iskelet sistemi, kardiyovasküler sistem ve göz
anomalileri görülebilir (9) (Tablo 1). Epidermal
nevüse ek olarak %30 oranýnda tek sistem anomal-
isi, %6 oranýnda iki sistem, %5 oranýnda 3 sistem
ve %5 oranýnda dört ve üzerinde sistem anomalisi
görülmektedir (9). Kutanöz hemanjiomlar, mela-
nositik nevüs ve dermatomegali epidermal nevüs
dýþýnda deride görülebilen diðer bulgulardýr (2).
Yaygýn lezyonlar görüldüðünde sistem anoma-
lilerinin eþlik etme olasýlýðý yüksek olmakta ve
genellikle lezyonlar ile ayný tarafta görülmektedir
(9,10). Olgumuzda eþlik eden sistemik bulgu tespit
edilmedi.

Epidermal nevüs sendromu sporadik olarak
oluþur; bazý olgularda otozomal dominant geçiþ

bildirilmiþtir (11-13). Günümüzde yaygýn olarak
kabul edilen görüþ hamileliðin erken dönemlerinde
mutasyon sonucu embriyonik dokuda füzyon ve
ayrýlma defektleri nedeni ile oluþtuðudur (9,14).
Genellikle doðumda mevcut olmakla birlikte ilk
dekatta da oluþabilir (2). Hastamýzýn bulgu-
larýnýn da 1. dekatta ortaya çýktýðý öðrenildi ve
sporadik bir olgu olarak deðerlendirildi. Sýk olma-
makla birlikte epidermal nevüs zemininde benign
ve malign tümörler de geliþebilir (12). Bazal hücre-
li karsinoma en sýk görülen kutanöz malignitedir
(9). Astrositoma, glioma, Wilm's tümörü, ösefagus,
mide ve mesane karsinomu eþlik edebilen diðer
malignitelerdir (4). Olgumuzda eþlik eden malig-
nite saptanmadý acak takibe alýndý.

Epidermal nevüslerin tedavisi kozmetik açý-
dan ve muhtemel malignite geliþimini engellemek
açýsýndan önerilmektedir. Eksizyon etkili bir te-
davi þekli olmakla beraber yaygýn lezyonlarda
uygulamasý güç olmaktadýr. Lazer, sývý nitrojen,
dermabrazyon, kimyasal peeling ve ditranol uygu-
lanmakta olan diðer tedavi þekilleridir; fakat bu
yöntemler ile lezyonlar yüzeyel olarak tedavi
edildiðinden tekrarlama olasýlýðý yüksektir (9).
Ýki-üç haftada bir süresiz olarak uygulanan kriy-
oterapi ile iyi sonuç elde edildiði bildirilmektedir
(9). Topikal steroid ve calcipotriol özellikle infla-
matuar epidermal nevüs tedavisinde tercih
edilebilir (7). Topikal tretinoin %0,1 ve oral
retinoid uygulanabilecek diðer tedavi þekilleridir
(9,15).

Tablo 1. Epidermal nevüs sendromunun klinik özellikleri

KAS-ÝSKELET S Ý S T E M Ý GÖZ BULGULARI
-Kemik kistleri -Astigmatizm
-Kondroblastoma -Bilateral katarakt
-Skolyoz -Koristoma
-Kifoz -Göz kapaðý, iris ve koroid kolobomu
-Spina bifida -Korneal opasite
-Sindaktili, Polidaktili -Nistagmus
-Vit-D rezistan rikets -Okulomotor disfonksiyon
NÖROLOJÝK BULGULAR -Optik sinir hipoplazisi
-Serebrovasküler malformasyon -Strabismus
-Kortikal atrofi DÝÐER BULGULAR
-Kortikal körlük -Atnalý böbrek
-Kraniyal sinir paralizisi -Ýnmemiþ testis
-Ensefalosel -Çift üreter
-Hemiparezi -Arteriovenöz malformasyon
-Hidrosefali -Aort Koartasyonu
-Mental retardasyon -Patent ductus arteriozus
-Nöbetler -Pilor stenozu, Herni
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