Goztepe Tip Dergisi 23(4):158-160, 2008

ISSN 1300-526X

OLGU SUNUMU

Dermotoloji,

Multipl familyal trikoepitelyoma
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SUMMARY
Multiple Familial Trichoepithelioma

Trichoepithelioma is a benign hamartomatous tumor of the pi-
losebaceous follicle that may occur either as a nonhereditary
solitary lesion or as multiple lesions that are often dominantly
inherited. The gene for multiple trichoepitheliomas has been
mapped to a locus 9p21. The exact prevalence is unknown.
They most commonly appear in early childhood or at puberty.
We report a case of multiple familial trichoepithelioma occur-
ring in four members of a family.
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Trikoepitelyoma folikiiler diferansiyasyon goste-
ren selim hamartomat6z bir tiimordiir. Nonheredi-
ter soliter formu yiizde deri renginde, diizgiin yii-
zeyli asemptomatik papiillerle seyreder. Nadir go-
riillen herediter form ise siklikla nazolabial sulkus,
burun ve kulaklarda yerlesen multipl lezyonlarla
karakterizedir. Kadinlarda daha sik goriilen heredi-

ter form otozomal dominant genetik gecis gosterir
(1.2),
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18 yasinda kadin hasta 6 y1l 6nce burun kenarlarin-
dan baslayan yaygin papiiler lezyonlarla poliklini-
gimize basvurdu. Sistemik muayenesinde 6zellik
bulunmayan hastanin dermatolojik muayenesinde
ylizde nazolabial sulkus, burun ve yanaklarda, sag-
I1 deride ve sirt iist kisminda palpasyonla sert, da-
ginik yerlesimli, 0.2-5 mm ¢apli, deri renginde cok

sayida papiil gozlendi (Resim 1,2). Hastanin sor-
gulamasinda benzer lezyonlarin 37 yasindaki anne-
si ve 12 yasindaki kizkardesinde 1 yildir, 19 yasin-
daki kiz kardesinde 9 yildir devam ettigi, baba ve
erkek kardesinde benzer lezyonlarin olmadigt 6g-
renildi (Resim 3-5). Hastanin yiiz ve sagl derisin-
den alinan biyopsilerde stromal fibrosis ve mono-
niikleer infiltrasyonun ¢evreledigi, periferde pali-
zad yapan bazaloid hiicreler ve infindibular kerati-
nizasyon gosteren keratinositlerden olugsan tiimoral

Resim 1. Nazolabial sulkus, orbita mediali ve alinda saydam pa-
piiller.
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Resim 2. Sach deride trikoepitelyoma lezyonlari.

Resim 4. Ortanca kizkardegde yiiziin orta hattinda yerlesen pa-
piiller.

Resim 5. Kiiciik kKizkardesde yiiz tuti

ulumu.



Resim 6. Palizad yapan bazaloid hiicreler ve infindibular Kkerati-
nizasyon gosteren keratinositlerden olusan tiiméral lezyon.

TARTISMA

Epitelyoma adenoides kistikum ve Brooke tiimorii
olarak da adlandirilan multipl familyal trikoepitel-
yomada (MFT) 6zellikle yiiziin orta hattin1 tutan
papiilonodiiler lezyonlar, sach deri, yanaklar, ku-
laklar ve sirtin iist kisminda da goriilebilir. Siklikla
cocukluk cagi ve pubertede ¢cikmaya baslayan lez-
yonlar yagla birlikte artig gosterir (1.2), Hastalari-
mizda 3 kizkardesde lezyonlarinin goriilme yast li-
teratiirle uyumlu olmakla birlikte, annede eriskin
yasta goriilmesi dikkat cekici ve nadir goriilen bir
durum olarak degerlendirildi.

Trikoepitelyoma tanisi histopatolojik olarak konur
ve iist dermisde fibroz stroma ile cevrili palizad ya-
pan bazaloid hiicrelerin olusturdugu keskin simirl
yuvarlak veya kubbe seklinde birikimlerle karakte-
rizedir. Klinik olarak bazal hiicreli karsinomlarla
karis tablo, bazal hiicreli karsinomlardan stromal
artefakt, atipi ve mitoz olmamast ile ayrilabilir 2.

MFT, genetik ve sistemik bir ¢cok hastaliklara eslik
edebilir. Multipl silendirom ve ekrin spiradenom-
larla birlikte Brooke-Spiegler Sendromunda, ver-
mikulat atrofi, milia, hipotrikozis, bazal hiicreli
karsinoma ve periferik siyanozla birlikte Rambo
sendromunda, bazal hiizreli karsinoma ve folikiiler
atrofi ile birlikte Bazex sendromunda goriilebilir.
SLE, myastenia gravis, subklavian pulmoner kolla-
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teral damar ve serebral anevrizma ile birlikteligi de
bildirilmistir 1-3), Hastalarimizin klinik ve labara-
tuvar incelemelerinde dermatolojik veya sistemik
bagka bir hastalik saptanmadi.

Otozomal dominant gecis gosteren MFT nin
16q12-q13 kromozomunda lokalize bir gen defekti
ile iligkisi saptanmig, CYLD (recessive oncogene
cylindromatosis) gen mutasyonunun etyopatoge-
nezde rol oynadig1 gosterilmistir. Ayni genin mu-
tasyonu familyal silendiromatozis ve Brooke-Spi-
egler sendromununa da neden olmaktadir 45, Bu
tablolarin ayni gen mutasyonunun degisik fenoti-
pik varyasyonlar1 oldugu diisiiniilmiistiir (©).

Kozmetik problem olusturan lezyonlarin tedavisin-
de cerrahi eksizyon, kriyoterapi, elektrodessikas-
yon ve karbondioksit laser uygulamalari oneril-
mekte ancak yeterince olumli yanitlar alinama-
maktadir (@),

Sonug olarak trikoepitelyomalar nadiren multipl
familyal formda da goriilebilmektedir. Bu nedenle
histopatolojik olarak trikoepitelyoma tanist konan
hastalarda aile sorgulamasi ile birlikte sistemik
arastirmalar yapilmalidir.
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