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Gelisme Gerilifi ve Medulloblastoma ile
Birlikte Bulunan Trichoepithelioma Olgusu

Dr. ibrahim ¢ivi, Dr. Osman Yilmaz**
Dr. Alattin BASOZ***

OZET

Trichoepithelioma nadir rastlanan bir hastaliktir.Alopo-
pecia ve myasthenia gravis ile birlikte olabilen trichoepit-
helioma olgulari bildirilmistir. Fakat gelisme geriligi ve
medullobllastoma ile birlikte trichoepithelioma olgusuna
kaynaklarda rastlanmamistir.

Histopatolojik olarak trichoepithelioma tanisi konulmus
olgumuzda gelisme geriligi ve medulloblastoma saptanmistir.Bu
ic antitenin birlikte gorilmesi ve aralarindaki iliski heniiz
aydinlanmig degildir.

SUMMARY
A Case of Trichoepithelioma together with Growth

Retardation and Medullablastoma.

Trichoepithelioma is a rare antity. Trichoepithelioma
together with myasthenia gravis and alopecia has been
reported here.No trichoepithelioma cases were reported in the

literature that occur together with growth retardation and

Medullablastoma.
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The occurance of the three entities trichoepithelioma,
growth retardation and Medulloblastoma was also verified
histopatologically.The Simultaneous occurance Of the entities

and their interrelationships have not clarified yet.
GIRIS

Brooke tarafindan "Adenoid Kistik Epitelioma", Fordyce
tarafindan ise "Benign Multiple Kistik Epitelioma" olarak
1892 yilinda tanimlanmis bir hastaliktir (1). Nadir rastlanan
bu hastalik hereditler gegislidir (2,3). Klinikte solid
nodiilli ve yaygin kistik olmak izere iki formda rastlanair.
Siklik sirasina gore vucutta goriildigli bodlgeler; ylz, sagli
deri, boyun, govde ve ekstremitelerdir. Cok nadiren dis kulak
yolunda bile goOriilebildigi bildirilmistir (4).

Yuzdeki lezyonlar genellikle simetrik yerlesimlidir. Vu-
cudun diger bdlgelerindeki yerlesimi bu Ozelligi tasimamakta-
dir. Lezyonlar yaygin, kigik, yuvarlak nodiil geklinde veya
papil tarzindadir. Nodil buyukligu 2-4 mm. arasinda parlak ve
agik kirmizidir.Gocukluk ve erken genglik doneminde kadinlar-
da erkeklere nazaran daha gok goriliir. Lezyonlar olgunlastik-
tan sonra sabit kalabilirler (2,5).Multiple trichoepithelioma
da yapilan genetik galismalarda gegisin tek bir otozomal gene
bagli olarak meydana geldigi gosterilmistir. Bazi arastirici-
lar trichoepitelioma olarak bildirilen biitiin olgularin aslin-
da "Nevoid basal cell karsinoma" oldugunu ileri silirmektedir-
ler (6,7).

Yukarida klinigini agiklamaga ¢alistigimiz multiple
trichoepitheliomadan baska soliter trichoepithelioma olarak
adlandirilan ve kalitsal gegis saptanmayan,gocuk ve genglerin

yuz ve sagli derisinde daha ¢ok olmak lizere vucutlarinin her
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tarafinda gorilebilen trichoepitelioma da vardar. Soliter
trichoepitelioma multiple tipinden daha sik rastlanan bir ol-
gudur (8). Yetiskinlerde ¢ogu zaman 2 cm. Gapi gegheyen tek
nodiil halinde goriilen soliter trichoepiteliomanin tanisi

ancak histopatolojik olarak konulabilir (3).
VAKA TAKDImi

K.f. 9 yasinda erkek hasta. Boy kisaligi, vucudundaki
degisik buyliklukteki nodiillerden ve slitlu kahverengi lekeler-
den sikayetle miracaat etti.

Hikaye ve Ozgegmisi: Bes yasina kadar gocukluk hastalik-
larini gegirmis normal gelisimli bir gocuk imis. Bes yasinda
alin ve kuyruksokumunda kiiglik nodiiller olusmug ve yara haline
dondigi igin ameliyatla alinmisg. Histopatolojik (27,12,1984)
Basal hiicreli neviis (basal hiicreli Ca) idi. Bu hastalik igin
baska tedavi gormemis ve yaralari iyi olmus.

Annesi 9 yasinda yasitlarindan kiigiik oldugunu fark et-
mis. Ayrica Ozellikle ogleden sonra Kisa yiriyliglerde bile
gabuk yorulma ve uykuya meyil farketmis. istah: iyi ve normal
beslenmekte imis. Kilosunda hig artma olmuyormus. Tetkik igin
hekimlere basvurmus.

Soy Gegmisi: Babasinda ve amcasinda boy kisalifi ve vu-
cutlarinda nodiiller mevcutmus.

Fizik muayene bulgulari: K.B.:100/50 mmHg. Vurgu: 92/dak
A:37°C Agirlik:34 Kgr. Boy: 93 cm.

Vucudunda degisik blyiklikte cafe au lait daha gok gov-
dede dagilmis goriinimde idi. Sag skapula lizerinde 2x3x2 cm.
boyutlarinda lizeri diizgin deri ile kapli bir nodiil,sirtta tam
ortada vertebral kolon iizerinde 3x3xIx5 cm. boyutlarinda,

sol kostovertebral agida 2x2x2 cm boyutlarinda {izerindeki
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Laboratuvar arastirmalari:

Kon kortizol diizeyi : 23.70 mg/dl. (N: 5-25 mg/61)
Growth hormon : 0.01 ng/ml (N: 7 ng/ml)
17-0L progesteron : 0.20 ng/ml. (N: 0.3-2.20 ng/ml)
TSH : 2.60 mIU/ml (N: 5.5 mIU/ml)
FSH : 4,70 mIU/ml (N: 15 mIU/ml)
LH : 3 mIU/ml (N: 20 mIU/ml)
Testesteron : 0.10 ng/dl (N: 3.6-9 ng/dl)
Total T, : 8.4 mg/dl " (N: 4.5-12.5 mg/dl)
Up-take T3 : % 30.3 (N: % 25-37)

FTI : 2.4 (N: 1.1-4.6)
Tiroid sintigragisi: Morfolojisi normal tiroid bezi.
Aglik kan sekeri : 87 mg (N: 65-107 mg)
SGOT ' : 31 U (N: 8-40 U)

SGPT : 16..U (N: 5-10 U)
Alkalen fosfatez : 234 mU/ml (N: 30-94 miU/ml)
Timol Bulaniklik : a3y (N: 0-5 U)

Cinko Bulaniklik ¢ U (N: 4-12 U)
Albumin : 4.2 gr.

Globulin : 2.8 gr.

Total Protein ¢ 7 gr. (N: 5.5-7.5 gr)
Kolesterol : 215 mg (N: 150-270 mg)
Trigliserit : 70 mg (N: 50-150 mg)

Sekil 1: Glikoz ile provokasyondan sonra growth hormon
diizeyleri.
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deri gayri muntazam nodiiller, sakrum iizerinde 1x0.5x0.5 cm.
boyutlarinda derisi diizgiin bir nodiil, sol lst kol arkasinda
1x1x1 cm. bir nodil ve frontal sacli deri sinirinda iki adet
0.500.5x1 cm boyutlarinda nodiiller saptandi(Resim 1). Her iki
testis palpasyonla 1x0.5x0.5 cm. boyutlarinda atrofik olarak

algilandi.

El bilek radyogrami: Kemiklegme 6 yasa uymaktadir.

Sella radyogrami : GOridnim normaldir.

Iki yonli kraniografi: Falks serebri hafif kalsifiye go-
riniiminde .Vucudundaki multiple kitleler lokal anestezi etkisi
altinda sirt, gluteal bolge, kol ve sagli deriden yerinde
lezyon kalmayacak tarzda uygun genigslikte ve yontemle alindi
(3.5.1989).

Histopatolojik tani:(1003-88) Soliter Trichoepithelioma (Resim 2).:

¢ ay sonra (8.8.1988) bas agrisi,kusma,dengesiz yliriime
ve uyku hali nedeniyle miiracaatle yatirildi (5527/315). Fizik
muayenede suur uykuya meyilli idi. Diger bulgular normal sap-
tandi. Norolojik olarak ense sertligi (++), bilateral pupil
stazi, sola deviye ataksi, solda dismetris saptandi.

B.B.T.: Serebellar vermis ve sol serebellar hemisferi
isgal eden kitle gOriinimi saptandi.

~ Operasyona (10.8.1988) alinarak sol serebellar hemisfer-
den tUmOr subtotal rezeke edildi. Postoperatif 7. giinde
radyoterapi onerilerek taburcu edildi.

Histopatolojik Tani: (12-8-1988) Medulloblastoma.(Resim 3).
TARTISMA ve SONUG

Kaynaklar incelendiginde trichoepithelioma olgularina
alopecia ve myastenia gravis ile birlikte rastlanmaktadir.
Olgumuzda tarif edilen c¢abuk yorulma ve Ogleden sonra uykuya

meyil bize 1literatlrdeki myastenia ile birlikte olusunu
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hatirlatmaktadir (9). Gelisme geriligi ile birlikte trichoe-
pithelioma'ya kaynaklarda rastlanmamigtir. Fakat olgumuzda
ortaya c¢ikan sereballar medulloblastomanin geligme geriligi
yapmasi ve semptom vermesi ig¢in bes yi1l gibi uzun bir siire
olmasi disindiiricidir.

Yiiz bolgesinde % 80 oraninda simetrik, kiiglik ve yaygin
yerlesimli oldugu kaynaklarda ileri siiriilen soliter trichoe-
pithelioma olgumuzda sac¢li deride iki lezyon olmasina ragmen
daha gok vucutta ve biiylik cilt alti kitleleri tarzinda goril-
mesi ayrica vucutta yaygin cafe au lait lekelerin olmasi kay-
naklardan ayrilan taraflaridar.

Gelisme geriligi, medulloblastoma, trichoepithelioma
bulgularinin bir arada bulunmasi tesadifi olabilecegi gibi
bilmedigimiz ve kaynaklarda tarif edilmemis bir antite olabi-
lir. Lezyonlar arasindaki bu iliskinin daha sonra benzer ol-
gularin bildirilmesiyle agikliga kavusabilecegi diislnlilmekte-
dir.

Herediter gegis olgumuzda aranirken anne-baba ve amcala-
rin vucutlarindaki multiple c¢ilt alti kitleleri alindi ve
histopatolojik olarak angiolipomdan bagka dokuya rastlanmadi.
Dolaysiyla herediter geg¢is olgumuzda ispatlanamadi.

Trichoepithelioma tedavisinde lezyonlarin cerrahi olarak
¢ikarilmasi yaninda karbondioksit ve argon laserlerinin kul-
lanilmasinl Oneren yayinlar da vardir (7,10,11). Ayrica son
yillarda retinoik asit tilirevlerinin uygulanmasini Oneren ya-
yinlar goze carpmaktadir (12,13). Karaciger fonksiyon testle-
rinin ileri derecede bozulmasina neden olabilecek bu tlirevle-

rin kullanilmasi tarafimizdan onerilmemektedir.
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Resim 1.: Olgumuzun sirt ve kolunda olan lezyonlar.

Resim 2.: Trikoepitelyomada deri kesiti. Bazal hiicreleri taklit eden
timSr hiicrelerinin yaptig kitleler,keratin kistleri.HEx100.

—
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.: Hiper kromatik niiveli yuvarlak veya oval pleomorfik

hiicrelerden olusan timor dokusu. Sol tarafta medul-
loblastomun spongioblastik diferansiyasyonu gorilmekte.
HEx100.
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