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Ozet

Epidermodisplasia Verriisiformis (EV) nadir rastlanan
herediter bir hastaliktir. Etkeni 70'ten fazla tipe sahip olan hu-
man papillomavirustur (HPV). Bu hastalar giines goren alan-
larda squamous hiicreli karsinom ve Bowen hastaligi
gelistirme agisindan yiiksek riske sahiptirler. HPV Tip 16 ile
enfekte olan hastalarda intraoral karsinom da goriilebilir. Bu
makalede yaygin cilt lezyonlari ile beraber intraoral epider-
moid karsinomu da olan bir epidermodisplasia verriisiformis
olgusu sunulmustur.
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Summary

Epidermodisplasia Verruciformis (EV) is a rare, inherited
disease. The disease occurs with human papilloma virus
(HPV), which has more than 70 types. Patients have a high risk
of developing squamous cell carcinoma and Bowen's disease
on sun-exposed sites. HPV type 16 infected patients may have
intraoral carcinomas. In this paper we present an epidermodis-
plasia verruciformis case with skin lesions and intraoral epi-
dermoid carcinoma.
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Epidermodisplasia Verriisiformis (EV) ilk kez
1922 yilinda Lewandowsky ve Lutz tarafindan
tanimlanmistir ve giinlimiize kadar 250 vaka
bildirilmistir. Etkeni 70’ten fazla tipe sahip human
papillomaviriisdiir (HPV) (1). Vakalarin biiyiik bir
kismi sporadiktir ancak bazi vakalarin aile igi
birikim gosterdikleri bu nedenle resesif paternli bir
gecis olabilecegi goriisii vardir. Bununla birlikte
sex-linked ve otozomal dominant gecis gosteren
vakalar da vardir (2). EV normal popiilasyonda pa-
tolojik olmayan HPV'lin ¢esitli tipleri tarafindan
olusturulan verrii seklindeki genis lezyonlarla
karakterizedir. Bu hastalarin %30'dan fazlasinda
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hayatlarinin 3. ve 4. dekatlarinda, giines géren
yerlerde nonmelanom deri karsinomlar1 geligir.

Olgu Sunumu

Yirmi yedi yasinda erkek hasta, agiz i¢inde
iyilesmeyen ve hizla biiyiiyen kitle sikayeti ile kli-
nigimize bagvurdu. Hasta ile yapilan goriismede
cocuklugundan beri ellerde daha yogun olmak
lizere tiim viicudunda yaygin verriilerin oldugu
Ogrenildi. Son alt1 ayda agiz i¢i sol tarafindan
baslayan kitlenin hizli bir sekilde biiyiidiigii, be-
raberinde kilo kaybi, halsizlik sikayetlerinin de
oldugu tespit edildi (Sekil 1).

Fizik muayenede 0zellikle el dorsumunda
yogun bir sekilde olmak {izere (Sekil 2), ayak dor-
sumunda (Sekil 3), gégiis 6n duvarinda (Sekil 4),
sirtta ve mukozalarda yaygin verriikdz lezyonlar
tespit edildi. El dorsumundaki lezyonlardan
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Sekil 1. Intraoral kitlenin olgunun sag bukkal bolgesini ex-
pande etmis hali.

Sekil 2. Olgunun ellerindeki yaygin lezyonlarin gériintimii.

birinden alinan biyopsinin histopatolojik inceleme-
si sonucu EV'ye spesifik supraspindz bolgedeki
keratinositlerde vakualizasyon goriildii. Lezyon
"verrii" olarak degerlendirildi.
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fleri derecede zayif olan hastanin intraoral
muayenesinde; agiz tabaninda {ilsere, yer yer
nekrotik, 6x8 cm boyutlarinda kitle tespit edildi.
Sag tarafta submandibuler ve servikal lenfatik zin-
cirde multipl, degisik boyutlarda, fikse lenfadeno-
pati bulundu. Intraoral kitleden alman biyopsinin
histopatolojik degerlendirmesi epidermoid Kkarsi-
nom ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Aile Oykiisii olmayan hastanin yapilan rutin
tetkiklerinde anemi diginda herhangi bir patolojik
durum saptanmadi. HPV enfeksiyonlarinin daha
¢ok immiin yetmezlik durumu olan hastalarda
goriilmesi nedeniyle hastada immiin yetmezlikle il-
gili olarak yapilan incelemeler normal olarak
degerlendirildi.

Hasta yapilan tetkikler sonucu inoperatif kab-
ul edildigi i¢in intraoral tiimoriine yonelik cerrahi
tedavi diisiniilmedi. Hasta bu haliyle yapilan
radyo-terapi konsiiltasyonu sonucu radyoterapi i¢in
baska bir merkeze gonderildi.

Sekil 3. Ayak dorsumundaki lezyonlar.
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Sekil 4. Govdedeki lezyonlar.

Tartisma

Genodermatoz olarak da tanimlanan EV genel
popiilasyonda zararsiz olan bazi spesifik HPV'ler
tarafindan olusturulan kronik bir hastaliktir (2-4).
Hastalarin yarisinda bazi kutandz lezyonlarda
malin transformasyon goriiliir (5,6). Son zamanlar-
da yapilan ¢alismalarla HPV'un baz tiplerinin in-
san kutanoz karsinomlarinin olusumunu indiik-
ledigi gosterilmistir (7). Boylece EV kutanoz karsi-
nomlarda viriislerin ve konakg¢1 faktoriiniin etkili
oldugu ilk model olma 6zelligini tasimaktadir.

Oral kavite HPV'un ¢esitli tipleri ile enfekte
olabilir. Bunlar daha ¢ok tip 6, 11 ve 16'dir. Ozel-
likle immiindeprese insanlarda kutandz ve genital
bolgeye spesifik HPV enfeksiyonlar1 ve lezyonlari
goriiliir. Bu lezyonlar benign, premalign ve malign
olabilir. HPV hem genital mukozada hem de oral
mukozada latent durumda bulunabilir. Normal
goriinlisli mukozalarda, virus saptama teknigine
bagli olmak iizere HPV bulunma olasiliginin
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%1-43 oraninda oldugu saptanmistir (8,9). Intra-
oral mukozalarinda HPV bulunan hastalarda has-
tanin genetik yapisi veya cevresel faktorlere
bagl karsinojenlerin de etkisi ile oral karsinomlar
gelisebilir.

Son zamanlarda yapilan ¢aligmalarda intrao-
ral karsinomlarda 6zellikle HPV16 olmak iizere
HPV %20-74 oraninda tespit edilmistir (9,10).
Genglerde olusan oral karsinomlarda HPV DNA’s 1
tespit edil-me orani (%77.8) yaslilardan (%29.4)
daha fazladir (11).

Sonug¢

Bu makalede sunulan hasta intraoral karsinom
ve EV birlikteligine uygun bir hastadir. Hastada
immiin yetmezlik durumu saptanamamistir. EV'de
immiin yetmezlik herzaman goriilmemektedir.
EV'in sex-linked, otozomal resesif ve dominant
gecis gosterdigine dair literatiir 6rnekleri olmasina
ragmen, burada takdim edilen hasta EV'in en sik
gorillme sekli olan sporadik bir vakadir. Aile
icinde benzer klinik tabloda bagka hastaya rastlan-
mamigtir.

EV'li hastalarin deri karsinomlari agisindan
belirgin yatkinliklar1 ¢ok iyi bilinmektedir. Ayn1
zamanda bu hastalarda genital, anal, intraoral, kon-
juktival gibi mukoza karsinomlarinin da daha sik
goriilebilecegi akilda tutulmali ve yaygin deri lez-
yonlu hastalarda mukozalarin detayli incelemesi
mutlaka yapilmalidir.
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