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OZET

Schamberg hastahig1 genellikle adolesan ve geng ye-
tiskin erkeklerde goriilen, klinikte portakal rengiveya acik
kahverengi makiiller ve icinde ve etrafinda kirmizi bibere

SUMMARY

Schamberg diseaseis usually an uncommon asymp-
tomatic disease of adolescent andyoung adult men and
is charecterized by orange-to fawn colored macules with
benzer beneklerle (cayenne-pepper spots) karekterize'cayenne-pepper'’ spots within or on their borders. The
nadir asemptomatik bir eriipsiyondur. Seyir kroniktir, yil- process tends to persistindefinitely. Histopathologic stu-
larca devam edebilir. Etyolojlsi bilinmeyen bu hastalikta, gy, yoveals as small vescel necrotizing vasculitis. Etioglo-
karakteristik bir laboratuvar bulgusu yoktur. HiStOPat?g[vﬁ%nknown andthere are no laboratory finding cha-

Zlara}l: k’:?lu{{ d:;mtarlt .Zellcrot/lzan vas.k;tltt y ‘;{p atn S?Z;lm-k p racteristic of Schamberg's disease. Topical or systemic
erg hastangmaa topricarvesyeya StStemil Sterotater, KUt o, .o ids are usedin therapy. This article illustrates a case

lanilmaktadir. B kalede 26 daki bir kadin hasta-
anvinartadir. Su maratede <0 JASIMEE: o L fasta of Schamberg's diseasein a 26 year old female patient,

da 1 aydan beri kol ve bacaklarinda ¢aplari 0.2-2.5 cm
arasinda degisen yuvarlak, oval yer yer sirsine kirmiz
kahverengi icinde ve etrafinda kirmizi bibere ('cayenne-

pepper’’ spots) benzer makiiller klinik ve histopatolojik
olarak arastirilip Schamberg hastaligi olarak tanimlanip te-

davide kolsisin 2 ay kadar kullanilnugtir.

Anahtar Kelimeler: Schamberg hastaligi, idiopatik Progresif
pigmente purpurik dermatoz, Kolsisin
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Schamberg hastaligi esasen alt ekstremitelerde
gorulen periferinde kirmizi noktalar igeren degisik bii-
yiikliik ve sekillerde hiperpigmente makillerden ibaret-
tir (1). 1901'de Schamberg 15 yasindaki bir erkek ¢o-
cugun kol ve bacagindaki pigmente eriipsiyonu derinin
ozel progresif pigmenter dermatozu olarak tanimladi
(2). Amerikan literatiiriindeki ilk olgu 1918'de Kingery
tarafindan bildirilip pigmentasyonun hemosiderinden He-
ri geldigi tespit edildi (3). 1927'de Templeton genis bir
derleme yaparak Schamberg hastaliginin ayri bir klinik
antite olduguna karar verdi (4). VVise 1942'de Scham-
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and ofsuccesfull therapy with colchicine.

Key Words: Schamberg's disease, Idiopathic progressive
pigmented purpuric dermatosis, colchicine
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berg hastaliginin klinik ve histolojik 6zelliklerini ve ayirici
tanisini detayli sekilde yayinladi (5). Randall ve arka-
daslari Mayo klinigindeki deneyim ve goézlemlerinin 15191
altinda tiim pigmente purpurik eriipsiyonlarin sadece
tek bir olayin deri belirtisi oldugu goriisiinii bildirdiler
(6).

Tirk literatiriinde bildirilen ilk olgu Gezen ve ar-
kadaglarina aittir (7). Tiiziin ve Serdaroglu'nun Derma-
toloji Yayinlari Bibliyografyasinda ve bizim son Tiirk li-
teratiiriinii kismi taramamizda Schamberg hastalig: ile
ilgili bagka bildiriye rastlamadik (8).

Olguyu Tiirk literatiiriinde az bildirilmesi nedeniyle
yayinlamayi uygun gordiik.

OLGU

26 yasindaki kadin hasta (P.B. Dosya No.
204899) kol ve bacaklarindaki kirmizi-kahverengl leke-
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ler nedeniyle 8.1.1992 giinii hastanemiz dermatoloji
polikligine bagvurdu. Oykiiden 1 aydan beri énce ba-
caklarindan baslayip sonra kollara dagilan kirmizi-kah-
verenkte lekeleri oldugu, ara sira kasindigi 6grenildi. Ara
sira parasetamol aldigini ifade ediyor, diizenli ve sikga
kullandigi bir ilag tanimlamiyor ve dokiintiileri gikmadan
evvel bir ilag alma 6ykiisii vermiyordu.

Dermatolojik muayenede bacak ve kollarda ¢ok
sayida gaplar 0.2-2.5 cm arasinda degisen oval, yuvar-
lak bazilan sirsine ve hafif squamli iginde ve etrafinda
kirmizi benekler igceren kirmizi-kahverenkte makalleri
vardi (Sekil 1,2).

Hastanin yapilan tam kan sayimi, periferik yayma,
sedimentasyon, kanama ve pihtilagma zamani, PTT,
APTT, IgG, IgA, IgM, IgD, IgE, immun komplex, ASO,
CRP, latex, protein elektroforezl, kriyoglobulin, akciger
grafisi ve EKG normal hudutlar dahilinde idi. Bacaktaki
lezyonun histopatolojik incelemesinde dermiste kapiller
cevresinde polimorfoniikleer l6kositlerden zengin mikst
iltihabi hiicre infiltrasyonu, kapillerin endotellerinde
odem, damar duvarlarinda fibrinoid materyal, niikleer
artiklar dermis, kollagen demetleri arasinda yer yer ilti-
habi infiltrasyon izlendi. Patolojik tani I6kosltoklastik
vaskiilit olarak yorumlandi (Sekil 3).

Sekil 1.

"Kirmizi biber" noktalar1 ile Schamberg hastaligi
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Sekil2. "Cayenne-pepper" benekleri ve kepeklenme gosteren
makuller, Schamberg hastalig1

Sekil3. Dermiste perivaskiiler ve periadnexial polimor-
foniikleer i6kosit infiltrasyonu; 16kositoklastik vaskiilit

TARTISMA

Purpura pigmentoza kronika bilinmeyen orijinli ge-
nellikle asemptomatik bir dermatoz grubudur. Pigmente
purpurik dermatozlarin ii¢ klinik alt grubu vardir. Bun-
lar; Schamberg hastaligi (ldiopatik progresif pigmente
purpurik dermatoz), Majocchi hastaligi (Purpura annu-
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laris telangiektodes) ve pigmente purpurik likenoit der-
matit (Gougerot-Blum Sendromu) tir. Bunlar sistemik
bir hastalik veya ilagla iligkili degildir, fakat klinik ve
histopatolojlk olarak kiiciik damarhl nekrotizan vaskiilit-
lere ve purpurik Hag eriipsiyonlarina yakin benzerlik
gosterir. Purpurik dermatozlarla ilgili halihazirdaki fel-
sefe ve kavramlar bunlarin ayni patolojik olayin gesitle-
ri oldugunu kabul etmektir. Bununla birlikte bu antitele-
rin garpici klinik 6zelliklerini belirleyen ayirtettirici nitelik-
ler de vardir.

Schamberg hastaligi 6zellikle alt ekstremitelerde lo-
kallze, degisik sekil ve biiyiikliikte periferinde kirmizi nok-
talar iceren kahverengl-kirnmzi makallerle karakterlze bir
dermatozdur (9). Erkeklerde kadinlara gére daha fazla
goriilir. Hastalar genellikle orta yashdir. Ama gocuk ve
yetigkinlerde de goriilebilir. Ailevi goriiniim rapor edil-
mistir (10). Etyolojlsl bilinmez. Ust dermigte kapillerin dila-
tasyonu ve poliferasyonu artmig kapiller frajllite veya per-
miabilite sonucu deri lezyonlari geligir. Altta yatan hema-
tolojik bir bozukluk yoktur. Plateletler sayi, fonksiyon ve
morfoloji yoniinden normaldir. Koagiilasyon faktorlerinde
bir eksiklik yoktur. Turnike testi genellikle pozitif sonuglar
verir. Hastaliga 6zgii karakteristik bir laboratuvar bulgusu
yoktur. Histopatolojisinde progresif pigmente dermatozia
uyumlu polimorfoniikler I6kositlerden zengin mikst iltihabi
infiltrasyon, ufak ektazik damarlar ve endotellal 6dem, da-
mar duvarlarinda hlyalen dejenerasyonu ve hemoslderin
pigmenti goriilir. Bu degisiklikler patolojik olarak I6kosito-
lastik vaskiilit olarak tanimlanir. immunohistokimyasal
caligsmalarla infiltratin gogunlukla yardimci T hiicrelerinden
ibaret oldugu ve hastalikli bolgenin keratinositleri saglam
deri keratinositlerinin aksine HLA-DR, OKM-5, Leu8 ve
CD16 antijenleri igerdigi gorulmiigtir (11).

Hastamizin lezyonlarinin klinik gériinimii ve dagili-
mi ve kirmizi bibere benzer beneklenme gostermesi ve
geleneksel 1sik mikroskopisinde Iokositoklastik vaskiilit
gostermesi nedeniyle Schamberg hastaligi olarak deger-
lendirildi. Tedavi olarak 150 mg/giin kolsisin baslandi.
Hastanin lezyonlarinda 1 ay iginde belirgin diizelme ol-
du, ikinci ay 100 mg/giin kolsisine devam edilerek ikin-
ci ayin sonunda deri lezyonlari diizeldi ve ilag kesildi.
Alti aylk takipte relaps olugmadi.

Schamberg hastaliginin ayirici tanisinda pigmente
purpurik eriipsiyonlarin diger alt gruplari, hiperglobuline-
mik purpura, staz dermatlti, 6zellikle kabromal ve diger
ilag hipersensiltiviteleri, purpurik giysi dermatitleri
diistiniilmelidir.
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