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EPIDERMAL NEVUS SENDROMLARI

GIRIS
Bu boliimde 6ncelikle ‘epidermal neviis’ terimi
genel hatlariyla tanimlanacak, daha sonra epi-

dermal neviis alt tiplerinden ve bunlarin eslik
ettigi sendromlardan bahsedilecektir.

EPIDERMAL NEVUS NEDIR?

Epidermal Neviis

Epidermal neviisler, embriyonik ektodermden
gelisen hamartomatoz proliferasyonlardir. Co-
gunlukla dogustan ya da ilk bir yas icerisinde,
lineer pigmente yama veya daha az siklikta
lineer pigmente bir plak olarak goriiliir. Epi-
dermal neviisler nadir olarak, ¢ocukluk do-
neminde baglayabilir. Dogal seyri siirecinde,
pubertede daha infiltre, verriikz ve hiperpig-
mente hal alir.! Genellikle sporadik olarak gé-
ritliir ve epidermal gog yollarini temsil edecek
sekilde, Blaschko ¢izgileri olarak tarif edilen
yollar1 takip eder (Resim 1). Embriyonik ekto-
dermde bulunan pluripotent hiicreler, hem ke-
ratinositlere, hem de ekrin ve apokrin bezler,
kil folikiilleri ve sebase bezler gibi deride bu-
lunan bir¢ok yapiya farklilagirlar. Bu nedenle
epidermal neviisler ¢ok cesitli komponentleri
igeriginde tasiyabilirler. Belirgin olarak sebase,
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Gozde Emel GOKCEK!
Eda OKSUM SOLAK?

folikiiler ve/veya apokrin bezler gibi adneksi-
yal bilesenlere sahip olan neviisler “organoid”,
sadece epidermal farklilagma iceren neviisler
ise “organoid olmayan” veya “keratinositik”
olarak adlandirilmistir.

Epidermal Neviis Epidemiyolojisi
Epidermal neviisler, yaklagik olarak % 0.001-
0.003 oraninda goriiliir ve her iki cinsiyeti de
esit oranda etkiler.? Tek basina izole bir bulgu
olarak goriilebilecegi gibi, baz1 sendromlara da
eslik edebilir. “Epidermal neviis” terimi, genis
bir konu oldugu i¢in akilda kalicig1 artirmak
adina halen kullanilmasina ragmen, son za-
manlarda degisik tipte epidermal neviislerin
tarkli somatik mutasyonlar sonucu ortaya ¢ik-
tiklar1 ve farkli mozaik fenotiplerin deri bul-
gusu olduklar: diisinilmektedir. Bu nedenle
epidermal neviisii olan bir hasta ile kargilagil-
diginda, iliskili sendromlar agisindan farkinda
olunmali ve gerekli durumlarda ileri incele-
meler yapilmalidir.” Bunun i¢in de, tam bir
anamnez ve fizik muayene gereklidir. Nadir de
olsa, epidermal neviisler tek basina yaygin deri
tutulumu ile karsimiza cikabilir. Literatiirde bu
durumu tanimlamak igin ‘sistematize epider-
mal neviis’ veya ‘nevils unius lateralis’ terimi
kullanilmaktadir.
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ya da hipoplazisi eslik edebilir.** Yarik dudak
ve umblikal herni gibi nadir olarak bildirilen
anomaliler de mevcuttur.*’” Norolojik anoma-
liler arasinda, ipsilateral hemisferlerin’%*2!8
ya da kranial sinirlerin hipoplazisi,** elektro-
ensefalografik anomaliler,”” entelektiiel kapa-

sitede hafif derecede bozulma,*> hemiparezi,?*
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dokunma ve 1s1 hassasiyetinin azalmasi*® ve

ipsilateral ya da bilateral sensorindral isitme
kaybi sayilabilir.'?6*!>

Sinirl: sayida CHILD sendromu vakasinda
malignite bildirimi yapilmistir. Bunlar, kont-
ralateral adrenal bezde ganglionéroblastom ve
CHILD neviis zemininde gelisen bir skuamoz
hiicreli kanserden ibarettir.??***' Eger CHILD
neviis gok genis boyutta degilse, dermabrazyon
ve niiksii engellemek amaciyla, kontralateral
etkilenmemis viicut yarisindan elde edilen deri

grefti uygulmasi ile tedavisi miimkiin olabil-

mektedir.???
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