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Abstract

Mikozis fungoides (MF), en sik gozlenen kutantz T hiicreli
lenfomadir. Hastalik bir cok deri hastaligi ile kolayca karistirabilecek
cesitli lezyonlar ile goriilebilir. Nadir olarak da poikiloderma
vaskiilare atrofikans (PVA) seklinde gozlenebilir. Bu yazida ayirici
tanidaki Onemini vurgulamak amaciyla PVA ile kendini gosteren
MF’1i bir olgu sunuldu.

Altmigbes yasinda kadin hasta 30 yildir tiim viicudunda olusan
kizarik lekeler sikayeti ile bagvurdu. Memeler ve karinda daha yogun
olmak iizere viicudun 6n ve arka yiiziinde, ekstremitelerin proksimal
kisimlarinda lokalize, telenjiektazi, hipopigmente, hiperpigmente ve
punktat atrofik alanlarin bulundugu yaygin yamalar tarzinda lezyonlar
izlendi. Her iki ayak tabani lateral yiiziinde 3x8 cm capinda
hiperkeratozik birer adet plak mevcuttu. Hastanin hem poikilodermik
hem de hiper keratozik lezyonlarindan alinan ¢ok sayida biyopsinin
histopatolojik incelemeleri MF yama donem ile uyumlu olarak
degerlendirildi.

Sonug olarak PVA’in MF’in nadir goriilen bir varyanti olmasi
nedeniyle; PVA’ll olgularin yakindan takip ve tetkik edilmesi
gerektigini vurgulamak istiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Poikiloderma vaskiilare atrofikans,
mikozis fungoides, hiperkeratoz
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Mycosis fungoides (MF) is the most common form of malign
cutaneous T-cell lymphomas. This disease can manifest with various
lesions which may confuse with many other dermatological diseases.
It may be seldom observed with poikiloderma vasculare atrophicans
(PVA). A case of MF presented with PVA was reported to emphasize
its importance in the differential diagnosis.

A 65-year old female patient referred to our clinic because of
red marks on the whole skin 30 year’s duration. Widespread patch-
like lesions more intensively on the breasts and abdomen and as well
as on the front and back of trunk and proximal part of the extremities
that associated with telengiectasia, hypopigmentation, hyperpigmenta-
tion and punctate atrophic areas. She had one hyperkeratotic plaque
3x8cm in size on the lateral side of both sole. Multiple biopsy materi-
als were obtained from both poikilodermic and hyperkeratotic lesions,
were examined histopathologically and was diagnosed as patch stage
MF.

Consequently, because PVA is a rare variant of MF, we want to
stress the necessity of close follow-up and management of cases with
PVA.

Key Words: Poikiloderma vasculare atrophicans,
mycosis fungoides, hyperkeratosis

ikozis fungoides (MF) T hiicrelerinden
koken alan, deri lenfomalarinin en sik
rastlanilan formudur. MF klinik ve
histopatolojik olarak yama, plak ve timor
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evresinde izlenir. Hipopigmente, graniilomat6z
gevsek deri, pajetoid retikiilozis, pigmente purpura,
alopesia miizinoza, folikiiler, adneksotrofik, Sezary
sendromu ve eritrodermik gibi varyantlar1 vardir.
Ancak  hiperpigmente,  hiperkeratozik  ve
poikiloderma vaskiilare atrofikans (PVA) gibi daha
nadir klinik goriinlimler ile de ortaya cikabilir.
PVA  atrofi, benekli  hipo-
hiperpigmentasyonun bir arada izlendigi yamalar
ile karakterize bir klinik goriiniimdiir.' Bu yazida
PVA ile klinigimize yatirilan ve MF 0On tanisi ile
alinan biyopsilerinin histopatolojik incelemesinde

telenjiektazi,

MF tanis1 konulan bir olgu sunuyoruz.
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Olgu Sunumu

Altmigbes yasinda bayan hasta 30 yildir
devam eden tiim viicudundaki kizarik lekelerle
bagvurdu. Dermatolojik muayenesinde memeler ve
karinda daha yaygin olmak {izere viicudun 6n ve
arka  yiizlinde,  ekstremitelerin = proksimal
kisimlarinda yerlesmis, telenjiektazi,
hipopigmente, hiperpigmente ve punktat atrofik
alanlarin  bulundugu ve palpasyonda yer yer
infiltrasyonun alindigr yaygin yamalar tarzinda
lezyonlar izlendi

(Resim 1). Her iki ayak tabani lateral yiiziinde
yaklasik 3x8 cm capinda birer adet keskin sinirl
hiperkeratozik plak mevcuttu (Resim 2). Hastanin

Resim 1. Hastanin genel goriintiisii

Resim 2. Ayaktaki lezyonlarin goriintiisii.
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fizik muayenesinde, servikal, aksiller ve inguinal
bolgede lokalize multipl lenfadenopati (LAP) ve
hematomegali disinda patolojik bulgu saptanmadi.
Norolojik muayenesi normaldi.

Hastanin  rutin  labarotuvar tetkiklerinde
kolesterol yiiksekligi disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Periferik yaymasinda atipik hiicre
izlenmedi. 1mmunglobulinler, C3, C4, timor
belirtegleri normaldi. ANA ve Anti ds DNA
degerleri negatifti. Kas enzimleri (CK, LDH) de
normal sinirlarda tespit edildi.

Hastanin akciger grafisinde patolojik bulgu
saptanmadi. Tiim batin ultrasonografisinde (USG)
karaciger 17 cm biiyiikliigiinde ve steatoz lehine
eko siddeti saptandi. Yiizeyel USG’de bilateral
juguler, bilateral aksiller ve bilateral inguinal
bolgelerde en biiyiigii 2 cm ¢apinda olmak iizere,
fuziform, hipoekoik, ¢cok sayida LAP izlendi.

Hastanin hem infiltrasyon alinan poikiloder-
mik, hem de ayak tabanindaki hiperkeratozik
lezyonlarindan MF 6n tanisi ile alinan ¢ok sayida
biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde
“akantoz, fokal alanlarda, bazal tabakada,
epidermis icerisinde kiigiik gruplar halinde atipik
lenfositler ve {iist dermiste perivaskiiler mononiik-
leer hiicre infiltrasyonu ve melanofajlar” izlendi ve
bu bulgular “MF yama donemi” ile uyumlu
bulundu (Resim 3). Hastanin MF tanisi iizerine
planlanan lenf nodu biyopsisini kabul etmemesi
nedeniyle lenf diseksiyonu ve evreleme ya-
pilamadi.

Tartisma

Mikozis fungoides ¢ok sik goriilmeyen bir
hastaliktir. Giderek siklig1 artsa da en son bildirilen
insidans1 4.5/ milyon/y1l’dir.” MF’in hipopigmente,
graniilomat6z gevsek deri, pajetoid retikiilozis,
pigmente purpura, alopesia miisinoza, folikiiler,
adneksotrofik, Sezary sendromu ve eritrodermik
gibi varyantlari vardir.'! Ancak nadiren de
hiperpigmente, piistiiler, hiperkeratozik ve biilloz
lezyonlar seklinde goriilebilir.”® Gegmiste sifiliz
icin kullanilan biiyiik taklit¢i terimi giiniimiizde
MF igin kullanilmaktadir. Zackheim ve arkadaglarn
MF’in taklit ettigi 25 tane dermatolojik hastalik
bildirmislerdir.” Poikiloderma vaskiilare atrofikans
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Resim 3. Epidermiste bazal tabaka boyunca epidermotropizm,
epitel altinda atipik goriinimde lenfosit infiltrasyonu
(HEX100)

da MF’nin ¢ok nadir goriilen formlarindan biridir.

MF’in farkli klinik prezantasyonlarinin sebebi
bilinmemekle birlikte; ya hastaligin  farkl
fenotiplerdeki T lenfositleri tarafindan olusturulma
ihtimali ya da hastalarin hastaliga cevabi bu genis
klinik yelpazeden sorumlu tutulmaktadir.”

PVA atrofi, telenjiektazi, hipopigmente alanlar
iceren retikiiler hiperpigmentasyonun bir arada
bulundugu dermatolojik bir sendromdur. Bu
bulgulardan biri olmadiginda lezyon PVA olarak
isimlendirilmemelidir. Dermatopatologlar PVA’1
epidermal atrofi, bazal vakuoler
degisiklikler, papiller dermiste pigment
inkontinansi ve damar dilatasyonu birlikteligi
olarak tamimlarlar ve bu histopatolojik 6zellikler
klinik olarak goriilen elementer lezyonlar1 agiklar.

hiicrelerde

Konjenital ve edinsel pek ¢ok hastaligin klinik
goriintiisti  olabileceginden PVA’in taninmasi
dermatolojik tan1 koymada ¢cok énemlidir. PVA’1n
eslik ettigi hastaliklar tabloda gosterilmistir
(Tablo 1).8

PVA’1n goriildiigii hastaliklarin ilk boliimiinii
konjenital veya herediter hastaliklar olusturur.
Konjenital poikilodermalarin ayirict tanisi deri
bulgularinin baslangic ve dagilimina biil, skleroz
ve mukozal tutulum olup olmamasina dayanilarak
yapilir. Kalittm paterni, sistemik tutulum ve
asosiye konjenital anomaliler bu sendromlari
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ayirmada  yardimeidir.”  Ikinci  grup  edinsel
poikiodermalardir. Edinsel poikiloderma olarak
kendini gosteren hastalik veya sendromlarin sayist
stnirhidir. Bu gruba radyoterapi ve fotoduyar-
landiricilara bagli, hidroksiiire tedavisine bagli,
kronik graft versus host hastaligi, dermatomiyozit,
lupus eritematozus gibi bazi  dermatolojik
hastaliklar girer. Ayrica PVA, MFin seyri
esnasinda veya ilk bulgusu olarak da ortaya
cikabilir. Bizim hastamizda oldugu gibi MF’in
PVA olarak gozlenmesi nadirdir.

PVA ile lenfoproliferatif hastaliklar arasindaki
birliktelik ilk kez Lane tarafindan 1923 yilinda
PVA’l1 bir Hodgkin hastast ile yapilmustir. 1972°de
Samman iclerinde 20 yildan uzun siiredir PVA’si
olan 11 hastanin da bulundugu 50 adet hastay1
takip etmis, bu en genis seride hastalarin
yarisindan fazlasinda progresyon saptamamustir.
Bu hastalarin sadece 5’inde agik maligniteye (MF
veya losemi) progresyon olmustur. Samman
maligniteye progresyonun nadir ve yavas oldugu,

Tablo 1. Poikiloderma sebepleri.

Poikiloderma tipi  Sebepleri
Herediter veya - Rothmund-Thomson sendromu
konjenital - Weary sendromu
- Kindler sendromu
- Mendes da Costa sendromu
- PARC sendromu
- Zinsser-Cole-Engman sendromu
- Fanconi anemisi
- Imerslund-Grasbeck sendromu
- Werner sendromu
- Kseroderma pigmentozum
- Noropati ve poikiloderma ile giden
- Familyal spastik parapleji
- Huriez’nin skleroatrofik sendromu
- Baz lipit depo hastaliklar1

Edinsel - Radyodermatit ve
- 1stya ve soguga deri yaniti
- Hidroksitire tedavisi
- Civatte’in poikilodermasi
- Mikozis fungoides
- Makiiler amiloidoz
- Liken planus
- Graft-versus-host reaksiyonu
- Dermatomiyozit
- Skleroderma
- Lupus eritematozus

Tablo Dan Lipsker’den alinmistir. Dermatology 2003;207:243-5.
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hastaligin duraklayabilecegi veya maligniteye
egiliminin bile geri donebilecegi sonucuna varmis
ve; PVA’1 benign bir lezyondan ¢ok premalign bir
lezyon olarak yorumlamustir.”

Wakelin ve arkadaglar1 1996 yilinda aym
olguda poikilodermatéz ve verrikoz MF vakasi
yayinlamiglar ve PVA’1in malignensinin habercisi
olabilecegine dikkat ¢cekmislerdir.

MF’in primer olarak el ve ayaklara lokalize
olmast nadirdir. MF’in seyri sirasinda palmar
ve/veya plantar  hiperkeratozik  lezyonlarin
gelismesi 722 MF’ 1i hasta ile yapilan bir
calismada %11.5 olarak bulunmus, fakat % 0.6’s1
sadece bu bolgelere sinirli kalmis veya baslangic
olarak bu bolgeleri tutmustur.”

PVA ile kendini gosteren ve ayak tabaninda
hiperkeratozik MF lezyonunun da eglik ettigi
olgumuzu sunarak PVA ve MF ile plantar
hiperkeratoz ve MF iligkisine dikkati cekmeyi
amacladik. Bu olgu nedeniyle PVA’l1 hastalarin
malignansi acisindan yakin takip ile
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arastirilmasinin gerektigini vurgulamak istiyoruz.
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