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CASE REPORT

Multipl akrokordonlarla tanı alan tuberoskleroz olgusu

A case of tuberous sclerosis diagnosed with multiple acrochordons

Rahime İnci1, Adnan Aksoy2, Mehmet Fatih İnci3, Kemal Özyurt1, Perihan Öztürk1

ABSTRACT

Tuberosclerosis (TS) is an autosomal dominant neuro-
cutaneous disease characterized with the triad of mental 
retardation, epilepsy and adenoma sebaceum. The most 
common affected organs are skin, brain, heart, eyes and 
kidneys whereas all organs can be involved. A 40-year-
old male patient admitted to our clinic with a complaint 
of acrochordons in his neck and diagnosed with tuberos-
clerosis. The dermatologic signs of this rare disease are 
presented and discussed with recent literature. J Clin Exp 
Invest 2013; 4 (1): 130-133
Key words: Multiple acrochordons, tuberosclerosis, an-
giofibroma

ÖZET

Tuberoskleroz (TS), otozomal dominant geçişli başlıca 
mental retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaseum tri-
adı ile karakterize bir nörokutan hastalıktır. En sık deri, 
beyin, kalp, göz ve böbrekleri tutmakla beraber tüm or-
ganları etkileyebilmektedir. Boyun bölgesindeki akrokor-
donlar nedeniyle kliniğimize başvuran 40 yaşındaki erkek 
hastaya tuberoskleroz tanısı konmuş olup nadir görülen 
bu hastalıktaki dermatolojik bulgular sunulmuş ve güncel 
literatür eşliğinde tartışılmıştır. 
Anahtar kelimeler: Multipl akrokordon, tuberoskleroz, 
anjiofibrom

GİRİŞ

Tuberoskleroz ilk kez Von Recklinghausen tarafın-
dan beyinde sklerotik alanlar ve kalpte tümör ile ta-
nımlanmıştır. Bourneville ise, tuberoskleroz terimini 
bir sendrom olarak kullanmıştır. Bu ilk tanımlamalar 
geçerliliğini korumakla birlikte günümüzde yaygın 
sistem tutulumları nedeniyle tuberosklerozis komp-
leksi (TSK) tanımı tercih edilmektedir. Prevalansı 
1/10000 olarak bildirilmektedir.1 Hastalığın başlan-
gıç yaşı ve şiddeti değişken olmakla birlikte, genel-
likle beş yaş öncesinde konvülziyonlar ve deri bul-
guları ile prezente olur. Patognomonik deri bulgula-
rının çoğu infantil dönemde görülmez. Karakteristik 
erken deri bulgusu, konjenital hipopigmente makül-
lerdir. Birçok organda gözlenebilen hamartamatöz 
lezyonlar çoğunlukla asemptomatiktir. Bu nedenle 
epilepsi ve/veya mental retardasyonu olmayan va-
kalarda deri bulguları yol göstericidir. Adenoma se-
baseum, periungual fibromlar, shagreen patch ve 
ash-leaf makülleri patognomonik deri lezyonlarıdır.2

Bu yazıda boyun bölgesindeki akrokordon-
lar nedeniyle kliniğimize başvuran ve deri dışında 
herhangi bir organ tutulumu olmayıp dermatolojik 

bulgularla tuberoskleroz tanısı konan 40 yaşındaki 
erkek hastanın deri bulguları sunulmuş ve güncel 
literatür eşliğinde tartışılmıştır.

OLGU

Kırk yaşındaki erkek hasta polikliniğimize boyun et-
rafında yerleşen çok sayıda et benleri şikayeti ile 
başvurdu. Hasta uzun süredir bu şikayeti nedeniy-
le yakasız kıyafetler giyememekten yakınmakta ve 
lezyonların çıkarılmasını istemekteydi. Özgeçmiş ve 
soygeçmişinde özellik yoktu. Mental durumu iyi olan 
hasta muhasebeci olarak çalışmaktaydı. Dermato-
lojik muayenesinde boyun yan yüzlerinde ve aksil-
lada çok sayıda akrokordonları mevcuttu (Resim 1). 
Burun ve nazolabial katlantılarda multipl milimetrik 
ebatlarda deri renginde sert papüller (Resim 2), sağ 
ayak 1, sol ayak 3-4, sağ el 4, ve sol el 2-3. tırnakla-
rın kenarlarında lokalize deri renginde sert papülleri 
(Resim 3) bulunan hastanın umbilikal bölge ve lom-
ber bölgede en büyüğü 1x1 cm çapında 5 adet hipo-
pigmente makülü mevcuttu. Ayrıca sırt bölgesinde 
7x8 cm ebadında deriden kabarık, yüzeyi düzensiz, 
soluk eritemli, sert plak lezyon mevcuttu (Resim 4). 
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Oral mukoza ve diş yapısı doğaldı. Mevcut deri bul-
gularıyla tuberoskleroz düşünülen hastanın yapılan 
rutin kan biyokimyası ve hemogram tetkiklerinde bir 
anomaliye rastlanmadı. EKG ve EKO’su normaldi. 
Yapılan kranial, batın bilgisayarlı tomografisinde ve 
beyin manyetik rezonans görüntülemelerinde her-
hangi bir anormalliğe rastlanmadı. Oftalmolojik mu-
ayenesinde retinal hamartomu bulunmamaktaydı. 
Mevcut klinik ve dermatolojik bulgularla tuberoskle-
roz tanısı konan hastanın akrokordonları elektroko-
ter ve kriyoterapi ile tedavi edildi.

Resim 1. Boyun yan yüzlerinde yer alan çok sayıda de-
ğişik boyutlarda akrokordonlar (skin tag, yumuşak fibrom) 
izlenmektedir.

Resim 2. Burun üzerinde ve nazolabial sulkuslarda çok 
sayıda, milimetrik, deri renginde papüllerden oluşan ade-
noma sebaseum lezyonları izlenmektedir (fasial anjio-
fibromlar).

Resim 3. Sol el 2-3. tırnakların kenarlarında lokalize deri 
renginde sert papüllerden oluşan periungal fibromlar (ko-
enen tümörü) (oklar) izlenmektedir.

Resim 4. Sırt bölgesinde yer alan 7x8 cm ebadında, de-
riden kabarık, yüzeyi düzensiz, soluk eritemli, sert plağın 
oluşturduğu shagreen patch olarak adlandırılan bağ do-
kusu nevüsleri (oklar) izlenmektedir.

TARTIŞMA

Tuberoskleroz tanısı genellikle Ulusal Tuberosk-
leroz Birliği tarafından tanımlanan tanı kriterlerine 
göre klinik olarak konur. Bu kriterler primer, sekon-
der, tersiyer olarak gruplandırılmıştır (Tablo 1). Has-
tada 1 primer, 2 sekonder ya da 1 sekonder, 2 ter-
siyer bulgunun olması tuberoskleroz tanısını koydu-
rur.3 Deri lezyonları %60-70 kadar olguda bulunur. 
Lezyonların 4 tipi patognomoniktir; Hipopigmente 
maküller (diş budak ağacı=ash leaf makülleri), an-
jiofibromalar (adenoma sebaseum), shagreen plağı 
(kollajenoma), periungal fibromlar (Koenen tümör-
leri).2,4
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Tablo 1. Ulusal Tuberoskleroz Birliği tarafından tanımlanan tanı kriterleri.

Primer kriterler Sekonder kriterler Tersiyer kriterler

Fasiyal anjiyofibrom Kardiyak rabdomiyom Hipomelanotik makul
Multipl ungual fibrom Serebral tuber Renal kist
Kortikal tuber Retinal hamartom Hamartomatöz rektal polip

Renal kist İnfantil spazm
Pulmoner tutulum (histopatolojik) Kemik kisti
Renal anjiyomiyolipom Pulmoner tutulum(radyolojik)
Shagreen lekesi Gingival fibrom

Subependimal nodül Diğer organ hamartomları

Tuberoskleroz’ lu hastaların %60-97’sinde bu-
lunan hipopigmente maküller sıklıkla ilk bulgudur. 
Doğumda veya infant dönemde ortaya çıkan lez-
yonların sayısı 1-100 arasındadır. En sık gövde ve 
kalçalarda görülür, ancak ekstremiteler ve yüzde 
de görülebilir.5 Beyaz renkli, 1-3 cm boyutlarında 
ve değişik şekillerde izlenen lezyon, ash leaf lekesi 
olarak da adlandırılır. Wood ışığında, normal deri 
renginden daha açık hipopigmente alanlar olarak 
görülür.2,5 Sağlıklı kişilerde de 1-2 adet hipopigmen-
te makül görülebileceğinden; doğumda 3 veya daha 
fazla beyaz makül varlığı TS açısından uyarıcı ol-
malıdır.5 Bizim hastamızda gövde ön ve arka yüzde 
yer alan 5 adet hipopigmente maküler lezyon hasta-
lığın tipik yerleşimine uymaktaydı. 

Adenoma sebaseum (AS), fasiyal anjiofibrom 
olarak da bilinir ve TS’un en karakteristik deri lez-
yonudur. Hastaların %75’inde bulunur.6 Ufak, kubbe 
şeklinde papüller olup burun kenarı ve yanak çev-
resinde ortaya çıkarlar. Genellikle 4 yaşın üzerinde 
saptanmaya başlar ve 10 yaşına kadar da ortaya 
çıkabilir.2 Bizim hastamızda adenoma sebaseum 
lezyonları burun etrafında yerleşmekteydi ve has-
tamız 10 yaşındayken lezyonların ortaya çıkmaya 
başladığını zamanla arttığını ifade etmekteydi. 

Shagreen patch olarak bilinen bağ dokusu 
nevüsleri, çoğunlukla lumbosakral bölgede yerleş-
mektedir. TS’ li hastaların %50’sinde bulunur ve 
yaşamın ilk 10 yılı içinde oluşurlar. Deriden kaba-
rık, değişik büyüklükte, kenarları düzensiz, sarımsı 
kahverengi renkte, kaldırım taşı görünümünde soli-
ter plak lezyonlardır. Lezyon yüzeyindeki folliküler 
orifislere uyan bölgeler, portakal kabuğu görünümü 
verir.2,5 Hastamızda sırt bölgesinde yerleşen Shag-
reen patch lezyonu 7x8 cm ebadında, deriden ka-
barık, yüzeyi düzensiz, soluk eritemli, soliter plak 
şeklindeydi.

Periungal fibromlar; deri renginde veya kırmı-
zımsı renkte, sert fibromatöz oluşumlar olarak or-

taya çıkar. Koenen tümörü olarak da adlandırılırlar. 
Puberte sonrası tuberosklerozda %50 oranında 
görülmektedir. Eksizyon çoğunlukla tedavi edici-
dir.2,4 Olgumuzda el ve ayaklarda multipl periungal 
fibromlar uzun yıllardır bulunmaktaydı. Hastamızda-
ki lezyonların asemptomatik olması nedeniyle hasta 
eksizyon istememekteydi.

Tuberoskleroz’ un diğer deri bulguları arasında 
multipl akrokordonlar yer almaktadır. Geniş akrokor-
donlar %20 oranında görülmektedir.2 Olgumuzda 
boyun yan yüzlerinde ve aksillada çok sayıda olan 
akrokordonlar kriyoterapi ve elektrokoter ile tedavi 
edildi.

Tuberoskleroz’ da tanı klinik özelliklere dayan-
maktadır fakat değişik fenotipik görünüm tanıyı ge-
ciktirebilir.7 Prognoz klinik tablonun şiddetine bağlı-
dır. Bebeklik döneminde kliniği tam olarak oturmuş 
olgularda prognoz kötü seyreder. Tedavi sempto-
matiktir. Fasiyal lezyonlar için laser, dermabrazyon, 
kriyoterapi kullanılabilir.2,5

Sonuç olarak TS’ nin deri belirtileri çok çeşit-
li olup tanı için oldukça önemlidir. Hastalık nadiren 
de olsa sadece deri bulgularıyla prezente olabile-
ceğinden dikkatli bir dermatolojik muayene, birçok 
sistemi etkileyebilen bu önemli hastalığa erken tanı 
konulmasını sağlayacaktır.
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