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SAZETAK

Brooke—Spiegler  sindrom je retko autozomno
dominantno nasledno oboljenje s varijabilnom penetracijom
gena. Sindrom se manifestuje pojavom tri tipa tumora:
multipli cilindromi, trihoepiteliomi i spiradenomi. Tumori
mogu da prekriju citavu poglavinu u vidu turbana, tako da se
kao sinonim za ovu bolest koristi i naziv Turban tumor.

U radu je iznet prikaz slucaja bolesnice, starosti 48
godina, s tipicnom klinickom slikom Brook—Spiegler
sindroma, koja ima pozitivnu porodicnu anamnezu.
Brook—Spiegler sindrom ispoljio se kod majke, dve sestre,
brata i sestricine nase bolesnice. Kao terapija ovog sindroma
preporucuje se hirursko lecenje, koje je nasa bolesnica
odbila iz licnih razloga zbog straha od gubitka kose.

Kljuéne reci: Brooke—Spiegler sindrom, cilindrom,
trihoepiteliom, Turban tumor.

UvOoD

Brooke—Spiegler sindrom (BRSS) retka je autozomno
dominantna nasledna bolest s varijabilnom penetracijom
(1, 2). Cedée se javlja kod Zena (3), obi¢no u drugoj i
trecoj dekadi zivota (4). Brooke—Spiegler sindrom se
manifestuje pojavom tri vrste tumora: multipli cilindromi,
trihoepiteliomi i spiradenomi.

Svi tumori koze pocinju da se javljaju nakon dvadesete
godine, prvo na poglavini, a zatim i na drugim delovima
tela (5). To su cilindromi, razli¢itog broja i veli¢ina, od
nekoliko do multiplih promena, koji prekrivaju Citavu
poglavinu, obi¢no bez subjektvnih simptoma. Tipi¢ni
trihoepiteliomi, u formi zuckastih papula i malih nodula,
obi¢no se nalaze na licu i uzrok su psihosocijalnih
problema obolelih zbog njihove lokalizacije (6).
Spiradenomi u formi pojedinac¢nih tumora najcesce su
lokalizovani na gornjim delovima trupa, gornjim
ekstremitetima i retko na grudima.

PRIKAZ SLUCAJA

Prikazana bolesnica od 48 godina ima promene po kozi
glave i gornjeg dela trupa. Uzeta je detaljna licna i
porodi¢na anamneza i uraden fizikalni pregled.

ABSTRACT

Brooke-Spiegler syndrome is a rare autosomal dominant
hereditary disease with variable penetration. The syndrome
is manifested by the appearance of three types of tumors:
multiple cylindromas, trichoepitheliomas and spiradenomas.
Tumors can cover the entire scalp in the form of turban, so
Turban tumor is usually a synonym for this disease.

We presented a patient with a typical clinical picture of
Brooke-Spiegler syndrome, who has a positive family history
(mother, two sisters, brother and niece). Recommended
therapy for this syndrome is surgical treatment. She did not
accept surgical treatment, because she was afraid of losing
her hair.

Keywords: Brooke-Spiegler syndrome, Cylindroma,
Trichoepithelioma, Turban tumors.

Anamnesti¢ki, prve promene javile su se u 23. godini
u formi ¢vori¢a na poglavini koji su s vremenom rasli i
pojedina¢nih ¢voric¢a na kozi trupa. Od drugih oboljenja
kod bolesnice su prisutni varikoziteti i ulceracije na
potkolenicama. Ima tri sina, jednog od 24 godine i
blizance od 22 godine, kod kojih nisu ispoljene promene
po kozi u smislu BRSS. Takode, ustanovljena je pozitivna
porodi¢na anamneza. Ispoljen BRSS imaju majka od 80
godina, dve sestre od 56 i 54 godine, brat koji ima 50
godina 1 sestri¢ina starosti 34 godine, $to je shematski
prikazano na slici 1. Majka i sestre su imale veSestruke
hirur§ke intervencije s histopatoloskom verifikacijom
promena, a analiza je pokazala da je re¢ o cilindromima i
spiradenomima. Brat je imao ¢ak 20 hirurskih
intervencija, postavljena je histopatoloska potvrda da je
re¢ o cilindromima i spiradenomima, osim Sto je u jednoj
promeni imao i Ca basocellulare.

Fizikalnim pregledom ustanovljeno je da kod
bolesnice u predelu ¢ela i poglavine (slika 2) i obostrano
retroaurikularno (slika 3) postoje brojne tumefakcije
velicine 0,5 - 3 cm, glatke sjajne povrSine sa
teleangicktazijama. Takode, ima i promene na vratu i
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Slika 1. Oboleli clanovi porodicnog stabla, pocevsi od majke

Slika 2. U predelu cela i na poglavzm brOJne tumefakcije
sjajne, glatke povrsine mestimicno s teleangiektazijama
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Slika 4. Pojedinacne, jasne formacije boje koze, velicine
oko 0,5 cm, s palpabilnim tumorskim nodulima ispod
njih na ledima
ledima, i to: pojedinacne, jasne formacije boje koze,
veli¢ine oko 0,5 cm sa palpabilnim tumorskim nodulima
ispod njih (slika 4) i male zuckasto prebojene
papilomatozne prominencije. Kod bolesnice su uradene i
rutinske laboratorijske analize krvi koje su bile u

granicama referentnih vrednosti.

Pacijentkinji je ponudeno operativno lecenje promena
zbog HP verifikacije, §to je ona odbila iz estetskih razloga,
pa je dijagnoza postavljena na osnovu klinicke slike,
pozitivne porodi¢ne anamneze, kao i HP potvrde tumora
obolelih ¢lanova porodice, ¢ime je ustanovljeno da je re¢
o BRSS. Terapija izbora kod BRSS je hirursko lecenje,

Slika 3. Multiple tumefakcije slicnih karakteristika u
retroaurikularnom predelu koje je i predlozeno nasoj bolesnici.
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DISKUSIJA

Dijagnoza BRSS zasniva se na li¢noj 1 porodi¢noj
anamnezi, klinickoj slici, patohistoloskoj analizi,
genetickim ispitivanjima, dermoskopiji 1 kompjuteri-
zovanoj tomografiji.

Geneticke studije determiniSu da je BRSS
prouzrokovan heterozigotnom mutacijom Cylindromatose
gena — CYLD (7-9) lociranom na hromozomu 16q12—q13
(10). U ranijoj literaturi familijarna su cilindromatoza ili
Ancell-Spiegler syndrome 1 multipla familijarna
trihoepiteliomatoza odnosno Brooke—Fordyce
trichoepithelioma, opisivane kao posebne bolesti. Novija
saznanja ukazuju na to da ovi sindromi, koji predstavljaju
rezultat defekta u putativnoj stem celijskoj regulaciji
folikulo-sebacealne apokrine jedinice, $to omogucava
razvoj razli¢itih tumora koze (11, 12), ne dele samo
zajednicku genetsku osnovu, ve¢ predstavljaju i
fenotipske varijacije iste bolesti (13). Gen CYLD ima
tumorsupresivnu funkciju u razvoju razlicitih karcinoma,
kao §to su karcinom kolona, plu¢a, melanom, multipli
mijelom i drugi (8), tako da osoba sa mutiranim
supresornim CYLD genom ima visok rizik od razvoja
ovih tumora (14).

Brooke—Spiegler sindrom nije izleciva bolest. Terapija
izbora je hirursko lecenje jer daje najbolji estetski rezultat
i sprecava ili umanjuje komplikacije u smislu nastanka
malignih tumora koze i prethodno navedenih karcinoma.
U terapiji se primenjuju: ekscizija solitarnih lezija,
elektrohirurgija, dermoabrazija, laser (15, 16),
fotodinamska terapija, elektrodesikacija i kiretaza (17),
krio terapija, ekstenzivna plasti¢na hirurgija, a ponekad i
multiple procedure (18, 19). U literaturi su opisani
pokusSaji primene konzervativne terapije, koji su
podrazumevali primenu antiinflamatornih agenasa,
steroida 1 drugih nesteroidnih lekova (6). Takode, u
literaturi je opisana kombinovana terapija natrijum-
salicilata i prostaglandina A (2, 7). Opisani su i pokusaji
konzervativne terapije kombinovanjem aspirina,
adalimumaba 1 topikalnog imikvimoda (20-23),
imikvimoda i topikalnih retinoida (24). Medutim, terapija
koja poboljsava kozmeticki aspekt i prevenira i minimizira
ostale komplikacije jeste hirurska terapija (25).

Treba napomenuti da kod BRSS postoji mogucnost
nastanka maligne alteracije s razvojem metastaza (8).
Bolesnici s dijagnostikovanim BRSS treba da budu
redovno praceni zbog ovakve prirode bolesti.

ZAKLJUCAK

Brooke—Spiegler sindrom je retka bolest s
preporuc¢enom hirurS§kom terapijom. Prikazali smo slucaj
bolesnice sa tipi¢nom klini¢kom slikom BRSS, koja ima
pozitivnu porodi¢nu anamnezu, ¢iji su ¢lanovi porodice

podvrgavani viSestrukim hirur§kim intervencijama sa
patohistoloskom verifikacijom promena, koja potvrduje
da je re¢ o BRSS. Ovaj sindrom, pre svega, znacajno utice
na kvalitet zivota i dovodi do ispoljavanja razlicitih
psihosocijalnih problema. Nasa bolesnica nije prihvatila
hirursko lecenje zbog straha od gubitka kose. Hirurska
terapija znacajno bi smanjila cilindrome u predelu glave,
Sto bi popravilo kvalitet njenog zivota, ali je ona odlucila

Rano prepoznavanje BRSS je imperativ zbog
potencijalnog umnozavanja lezija, rizika od maligne
alteracije i povezanosti s drugim neoplazmama.

SKRACENICE

BRSS — Brooke—Spiegler sindrom (engl.)
CYLD - Cylindromatose gen (engl.)
HP — histopatoloski

Rad je izvrSen u Domu zdravlja Kragujevac i na
Medicinskom fakultetu Univerziteta u Nisu.

NAPOMENA

Deo ovog rada prezentovan je kao poster na XX
kongresu Udruzenja dermatovenerologa Srbije
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