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Sažetak 

 

Pojava multiplih tumora kožnih adnexa prvi puta je opisana krajem devetnaestoga stoljeća i danas je 
poznata pod imenom Turban tumor sindrom, ili po autorima koji su ga opisali Brooke-Spieglerov sindrom. 
Dva puta češće se javlja kod žena, obično u prvom ili drugom deseteljeću života, u obliku kožnih čvorića 
lokaliziranih uglavnom na koži vlasišta. Punu veličinu tumori postignu nakon pedesete godine života kada 
se bolesnici najčešće i javljaju liječniku. Dugo rastu, ne stvarajući poteškoće. Turban tumori pokazuju 
tipičnu histološku sliku, a liječenje im je isključivo kirurško. U radu smo prikazali slučaj bolesnice koja je 
imala više kožnih tumora u vlastištu, od koji je najveći bio promjera 23 cm, a težio je 2200 grama. 
Patohistološki nalaz odgovarao je proliferirajućoj pilarnoj-trihilemalnoj cisti. 

Ključne riječi: tumor vlasišta, turban tumor sindrom 
 

Summary 
 

The appearance of multiple tumors of the skin adnexa was first described in the late nineteenth century 

and today is known as the Turban Tumor Syndrome, or by authors who described it, the Brooke-Spiegler 

Syndrome. It is twice more common in women, usually in the first or second decade of life in the form of 

skin nodules localized mainly in the skin of the scalp. The tumors reach their full size after fifty years of age, 

when patients are most likely to visit their doctor. They grow for a long period of time without creating 

difficulties. Turban tumors show typical histology and their treatment is exclusively surgical. In this paper, 

we present a case of a patient who had multiple skin tumors in the skin adnexa, with the largest one being 23 

cm in diameter and weighing 2200 grams. Pathohistological morphological features: proliferating pilar-

trichilemmal cyst. 
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Uvod 

 

Turban tumor sindrom je rijedak sindrom koji 

karakteriziraju dobroćudni, multipli tumori lokali-

zirani na koži vlasišta. Lokalizacije na licu, trupu ili 

ekstremitetima su puno rjeđe. Klinički se radi o 

okruglastim novotvorinama koje mogu narasti i više 

centimetara u promjeru. Koža koja ih pokriva je 

glatka, sjajna, atrofična s teleangiektazijama i obično 

na njoj nema dlaka. Nakon duljeg vremena mogu 

ulcerirati i dovesti do promjene podležećih struktura. 

Tada treba postaviti sumnju na maligintet. Iako vrlo 

rijetka opisana je maligna transformacija prvenstveno 

u bazeocelularni karcinom.
1,2,3

 
Prvi opis takvih multiplih tumora potječe od 

Brooka i Spieglera iz 1892.-1899. godine i poznat je 
pod imenom Brooke-Spieglerov sindrom.

4,5
 Kako je 

najčešća lokalizacija tumora na glavi i vratu koristi se 
i naziv Turban tumor sindrom.

2
 Analizom različitih 

tumora adneksa nađene su histološke slike triho-
epitelioma, spiradenoma, te adenoid cističnih epiteli-
oma-cilindroma.

1
 Zbog javljanja tumora unutar čla-
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nova iste obitelji danas se uz Brooke-Spieglerov 
sindrom koriste i nazivi Familijarna cilindromatoza i 
multipla familijarna trihoepiteliomatoza. To je rijedak 
autosomno-dominantno nasljedni poremećaj koji se 
prezentira adneksalnim tumorima kao što su cilindromi, 
trihoepiteliomi i spiradenomi.

6,7,8,9,10,11
 Trihoepiteliomi 

nastaju iz folikula dlake a spiradenomi iz žlijezda 
znojnica. Za cilindrome se ranije smatralo da potiču 
od žlijezda znojnica, a danas prevladava mišljenje da 
su i oni porijekolm iz dlačnih folikula.

6,7,8,9,10,11,12,13
 

 

Prikaz slučaja 
 

Bolesnica u dobi od 57 godina, prije dvadeset 

godina primijetila je tvorbu na glavi. Prvi put se javila 

liječniku 2005. godine kada joj je predložen opera-

cijski zahvat na koji nije pristala. Iz uvida u povijest 

bolesti, već tada se radilo o velikim tumorima mekog 

oglavka. Deset godina kasnije javila se u otorino-

laringološku ambulantu u koju dolazi glave pokrivene 

maramom. Klinički, sa stražnjeg dijela glave visile su 

dvije vrećaste tvorbe, od kojih je veća bila promjera 

23 a manja oko 12,5 cm (Slika 1). Obje su visile na 

užoj bazi i bile su pomične i mekane. Površna koža 

bila je stanjena bez kose, a iz manje tvorbe na pritisak 

se cijedila žućkasta bistra tekućina. Oko tih velikih 

tvorbi bilo je prisutno još nekoliko okruglastih manjih 

promjera od dva do četiri centimetra. Kraniogram nije 

pokazivao lezija kostiju lubanje.  

 

 
 

Slika 1. Turban tumori. Strelice pokazuju najduži promjer tumora: veći 23 cm i manji 12,5 cm promjera. 

Picture 1 Turban tumors. Arrows indicate the longest diameter of the tumor. bigger – 23 cm, smaller – 12.5 cm 
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Iz anamneze se saznaje da su joj majka i brat imali 

tvorbe na glavi, koje su operirali. U lokalnoj anesteziji 

učinili smo eksciziju dva najveća tumora, a nastale 

defekte smo primarno sašili. Veći tumor težio je 

2200, a manji 350 grama (Slika 2). Na prerezu, 

makroskopski su oba tumora u cijelosti bila zauzeta 

cistom, ispunjenom obilnom gustom, žutom teku-

ćinom. Unutarnja stjenka bila je resičasta i mjestimice 

kalcificirana. Patohistološki nalaz odgovarao je 

proliferirajućoj pilarnoj-trihilemalnoj cisti. U svim 

uzorcima nalazili su se isječci cistične tvorbe, 

obložene višeslojnim pločastim epitelom, dok je 

lumen bio ispunjen eozinofilnim materijalom s 

ovapnjenjima. Poslijeoperacijski tijek bio je uredan. 

Naknadno smo u lokalnoj anesteziji odstranili još 

sedam tumora kože vlasišta, čiji je histološki nalaz 

odgovarao pilarnoj cisti. 

 

 
 

Slika 2. Odstranjeni tumori: manji težine  

350 grama, veći težine 2200 grama 

Picture 2 Removed tumors; smaller  

weight 350 grams, bigger 2,200 grams 

 

Rasprava 

 

Turban tumor sindrom karakteriziran je pojavom 

cilindroma, trihoepitelioma i spiradenoma, benignih 

tumora porijeklom iz adneksa kože. Predilekcijsko 

mjesto razvoja tumora su folikuli dlaka i žlijezda 

znojnica i lojnica, najčešće u predjelu glave i vrata, 

dok su na trupu i ekstremitetima rjeđi, manje od 10%. 

Cilindromi se češće javljaju na mekom oglavku, 

trihoepiteliomi na licu oko nosa i obrva, dok su 

spiradenomi češći u predjelu trupa. Variraju veliči-

nom koja rijetko prelazi pet do šest centimetara 

promjera. Mogu biti brojni, nekad na peteljci , glatke 

površine i čvrsti na opip. Lokalna invazija ukazuje na 

mogući malignitet.
13,14,15

  

U postavljanju dijagnoze, osim anamneze i 

kliničkoga pregleda, koriste se kompjutorizirana 

tomografija i magnetska rezonancija, kako bi se 

dokazala lokalna invazjia ali i angiografija, pri čemu 

se potvrđuje da su arterije koje hrane tumor ogranci 

arterije karotis externe. Povijest bolesti bolesnika           

s Turban sindromom traje godinama, često i deset-

ljećima. Češće se javljaju kod žena. Veličina i 

brojnost tumora obično dovodi do kozmetskog 

defekta s posljedičnim psihološkim i funkcionalnim 

poremećajima. Mogu biti solitarni i multipli, kod 

kojih je moguća i maligna transformacija. Turban 

tumori se mogu javljati u pojedinim obiteljima, ali i 

sporadično. U novijim radovima mutacija CYLD 

gena smatra se čimbenikom odgovornim za javljanje 

tumora unutar članova iste obitelji, ali i za nastanak 

sporadičnih tumora, kada se smatra da se radi o de 

novo mutaciji. U pogođenim obiteljima mutacija se 

odvija na CYLD genu lociranom na dugom kraku 16. 

kromosoma. CYLD gen daje upute za produkciju 

proteina koji štiti stanice od samodestrukcije. 

Otkriveno je najmanje 20 mutacija CYLD gena kod 

osoba s Brooke-Spieglerovim sindromom, što je uvjet 

nastanka multiplih adneksalnih tumora. Ljudi rođeni s 

tim poremećajima imaju najmanje jednu ili dvije 

mutacije toga gena u svakoj stanici, dok se za druge 

mutacije smatra da nastaju tijekom života i ne moraju 

se nasljeđivati. Kada obje kopije CYLD gena budu 

mutirane te stanice ne mogu prozvoditi funkcionalan 

CYLD protein, što dovodi do nekontroliranog rasta 

stanice i nastanka tumora. Neki istraživači smatraju 

da su sve tri forme sindroma jedan poremećaj, iako           

je nejasno zašto mutacija uzrokuje različit tip 

tumora.
13,14,15,16,17,18,19,20,21 

Liječenje turban tumora 

ovisi o lokalizaciji i proširenosti tumora i može 

predstavljati pravi izazov. Najčešće se radi o eksciziji 

tumora s primarnim zatvaranjem defekta. Kod 

solitarnih tumora mogu se kod većih defekata koristiti 

i lokalni vezani režnjevi kože mekog oglavka. Kod 

većih, multiplih tumora, pogotovo ukoliko su 

zahvaćene i podložeće strukture, u pokrivanju defekta 

koriste se slobodni transplantati kože. Multipli tumori 

ponekad zahtijevaju ekstenzivne kirurške zahvate, 

često u više faza. Ovaj tretman vodi formiranju tanke, 

vulnerabilne kože, pa izaziva nezadovoljstvo kod 

bolesnika koji konačni rezultat operacije skrivaju 

perikom. Ostale metode liječenja uključuju elektro-

koagulaciju, dermoabraziju, krioterapiju, kao i 

upotrebu carbondioxid lasera. Ipak, klasična kirurška 

terapija ostaje metoda izbora, jer je na taj način 

pojava recidiva svedena na minimum, za razliku od 

dermoabrazije i elektrokoagulacije, kod kojih je 

primijećen veći broj recidiva. Kontrole bolesnika         

s Turban sindromom su nužne zbog mogućnosti 
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razvoja novih lezija, kao i sprječavanja rizika od 

zloćudne alteracije.
22,23

  

 

Zaključak 

 

Turban tumor sindrom karakteriziraju dobro-

ćudni tumori, porijekom iz adneksa kože, 

lokalizirani na koži vlasišta. Češće zahvaćaju ženski 

spol u odnosu 1:3 do 1:6 naspram muškaraca. 

Fenotipski, unutar sindroma razlikuju se tri histo-

loške vrste tumora: cilindromi, trihoepiteliomi i 

spiradenomi, između kojih postoje imunohisto-

kemijska i citomorfološka preklapanja. Rastu kao 

pojedinačni ili multipli čvorovi koji se mogu javljati 

unutar članova iste obitelji kod kojih dolazi do 

mutacije CYLD gena lociranog na 16. kromosomu, 

čija je uloga zaštita stanica od samodestrukcije. 

Tumori obično rastu dugo vremena prije odlaska 

liječniku, jer ne uzrokuju veće tegobe. Liječenje je 

prvenstveno kirurško. Zbog mogućnosti razvoja 

novih lezija potrebne su redovite kontrole bolesnika. 
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